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Prefacio da edicao portuguesa

Tendo sido publicada no primeiro nimero de janeiro de 2018 da revista Cephalalgia, 6rgao oficial da Sociedade Internacional de
Cefaleias a versao final da terceira revisao da Classificagcdo Internacional de Cefaleias, também designada pela sigla ICHD-3 e pretendendo
a Sociedade Portuguesa de Cefaleias proporcionar aos seus associados informacao relevante sempre atualizada decidiu, de imediato,
promover a tradugao para portugués desta nova versao da Classificacao Internacional de Cefaleias a semelhanga do que havia feito com
as edicoes anteriores da referida classificacao. Assim com a colaboracdo empenhada dos membros da Comissao de Traducao, abaixo
designados, a traducao da nova classificagao foi feita em pouco tempo e ja esta disponivel. Esperamos poder obter a autorizacao da
Direcao da Sociedade Portuguesa de Neurologia para a publicar na forma de um suplemento da revista Sinapse, como foi possivel nos
ndmeros anteriores e, assim disponibilizar esta traducdo a todos os neurologistas portugueses membros da Sociedade Portuguesa de
Neurologia.

Cada capitulo foi traduzido por um membro da equipa, tendo o texto final sido revisto por todos os membros. Houve uma reuniao
final dos tradutores para acordar e uniformizar alguns termos genéricos da classificacao e discutir todos os aspetos que tivessem levantado
duvidas ou divergéncias de opinido.

Foram mantidas as siglas de lingua inglesa correntemente utilizadas na auséncia das correspondentes siglas de lingua portuguesa as
quais foram, no entanto, as adotadas preferencialmente quando existentes e de uso corrente ou se conveniente pela extensao do nome
da patologia em causa.

A equipa tradutora espera que este trabalho possa também vir a ser Gtil para a comunidade médica portuguesa e que contribua para
melhorar e uniformizar os conhecimentos cientificos sobre este tipo de patologia e que contribua para facilitar a referenciacao clinica.
Espera também que seja possivel elaborar, posteriormente, uma publicacao resumida, de bolso, que permita uma consulta rapida durante
o ato médico, a semelhanga do que ja foi feito com a versao anterior da Classificagao Internacional de Cefaleias (ICHD-II). B

José M. Pereira Monteiro (Coordenador)
José Rocha Barros
Paula Esperanga
Gabriela Fernandes
Raquel Gil Gouveia
Isabel Luzeiro

Jorge Machado

Isabel Pavao Martins
Filipe Palavra

Maria Manuela Palmeira
Elsa Parreira

Carlos Fontes Ribeiro
Miguel Rodrigues
Alfredo Sa

Livia Sousa
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Prefacio (da edicao original)

Em nome da Comissdo de Classificacao da International
Headache Society, estou orgulhoso por apresentar a terceira
edicao da Classificacdo internacional de Cefaleias (ICHD-3).

Esta segue-se a publicacdo da ICHD-3 beta em 2013. A ideia
subjacente a versao beta era a de promover mais o teste de campo
antes de apresentar a versao final ICHD-3, e isso funcionou bem.
Houve excelentes estudos de teste de campo publicados, na
enxaqueca com aura, cefaleia em salvas, hipertensao intracraniana
idiopatica e nevralgia do trigémeo, entre outros. Foi, por exemplo,
documentado que os critérios do Apéndice para Al.2. Enxaqueca
com aura no corpo principal eram superiores aos critérios para 1.2
Enxaqueca com aura no corpo principal da ICHD-3 beta, distinguindo
melhor esta perturbacio do acidente isquémico transitério. Testes
de campo dos novos aspetos associados no critério Cl para 3.1.
Cefaleia em Salvas, rubor facial e sensagdo de preenchimento
do ouvido, mostraram que nada acrescentavam a discriminacao
diagnéstica. Consequentemente, esses sintomas foram incluidos
apenas no Apéndice da ICHD-3, onde convidam estudo adicional.
Estes sao exemplos do processo baseado na evidéncia da classificagao
da doenca que agora estara subjacente a todas as futuras alteragoes
da Classificacao Internacional de Cefaleias.

O motivo que contribuiu para a versao beta foi, por pensarmos,
que a ICHD-3 poderia, quando publicada, incluir os cédigos da
Classificacao Internacional de Doengas, |12 revisao (ICD-I 1), da
Federacao Mundial de Saiide (WHO). Esperavamos que a ICD-1 |
estivesse concluida em 2016 mas, infelizmente houve um longo e
inesperado atraso pelo que os cédigos ainda nao estao disponiveis.
Nos, entdo tivemos de publicar a ICHD-3 sem eles.

AICHD-3 foi publicada como o primeiro niimero da Cephalalgia de
2018, exatamente 30 anos depois da primeira edicao da International
Classification of Headache Disorders, ICHD-lI como sabemos, a
chamou. Essa primeira versao foi baseada primariamente na opiniao
de especialistas, mas, ndo obstante, provou ser muito valida. A ICHD
-ll, publicada em 2004, incluiu uma série de alteracdes suportadas
parcialmente por novas evidéncias e parcialmente pela revisao das
opinides de especialistas. Nova evidéncia cientifica desempenhou
um papel relativamente maior nas alteragoes feitas na ICHD-3 beta
e todas as posteriores alteragoes incluidas na ICHD-3 foram baseadas
em tal evidéncia. Entao, a classificacdo de cefaleias é agora, e sera no
futuro, conduzida inteiramente pela investigacao.

Uma longa caminhada que comegou em 2010 terminou com
a publicacao da ICHD-3, mas a atual comissao tem ainda muito
a fazer durante um par de anos. A ICHD-3 beta foi traduzida
em muitas linguas e essas traducdes necessitam agora de ser
atualizadas antes que a ICHD-3 possa ser publicada nessas linguas.
Esperamos que muitas tradugdes adicionais sejam publicadas para

que a ICHD-3 se torne disponivel em todas as linguas principais e
mesmo em muitas das linguas menores. Uma versao eletrénica da
versao ICHD-3 beta ja desenvolvida sob a lideranca do Professor
Harmut Gobel sera atualizada para a ICHD-3. Um livro de casos
estd planeado numa colaboragdo entre os Professores Morris
Levin and Jes Olesen. Finalmente, um intercambio entre a ICHD-3
e a WHO’s ICH-1 | sera feito pelo Professores Timothy Steiner e
Jes Olesen logo que os cddigos para a ICD-| | estejam disponiveis.

Qual é entdo o futuro da classificacao de cefaleias? A classificacao
devera ser, em principio, conservadora. Quando sao feitas grandes
alteragdes numa classificacao todos os estudos prévios, usando as
partes da classificacao que foram alteradas, deverao ser revistos.
Ensaios clinicos efetuados de acordo com critérios de diagnéstico
prévios deverao, por exemplo, ser repetidos se os critérios de
diagnéstico sofreram grandes alteragbes, porque os doentes
selecionados pelo novo diagndstico poderao ser diferentes dos
selecionados pelo diagndstico prévio. A minha esperanca é que
a validagdo no terreno e a andlise cientifica que tém sido feitas
para a ICHD-3 continuem, para que futuras alteracoes sejam
inteiramente baseadas na evidéncia. Seguindo a tradicdo, passarao
10 a |5 anos antes da ICHD-4, mas, entretanto, um grande
nimero de trabalhos de campo serao produzidos.

Os critérios de diagnéstico da ICHD-II modificados para 1.3
Enxaqueca crénica foram publicados na Cephalalgia. A Comissao
de Classificagdo assumiu essas alteracdes, pedindo para o seu
uso imediato, apesar de nao estarem integradas na Classificacao
Internacional de Cefaleias até aparecer a ICHD-3 beta uns anos
mais tarde. Uma futura Comissdo de Classificacao de Cefaleias
devera ser, de igual modo, capaz de adotar e assumir a adocao de
critérios de diagnéstico novos ou modificados antes da publicacao
da ICHD-4 quando forem fundamentados em bons testes de
campo publicados na Cephalalgia.

A ICHD-I transformou a Classificacao de Cefaleias da pior na
melhor classificagdo das doencas neuroldgicas. Nds verificamos
isso durante trinta anos e a superioridade da nossa classificacao
tornou-se evidente, recentemente, durante o trabalho da
comissao em Genebra na segao neuroldgica da ICH -1 1. Nenhuma
outra disciplina dentro da neurologia tinha uma classificacao
sistematica com critérios explicitos de diagndstico para cada
entidade nosolégica. Sinceramente espero que esta tradicdo possa
ser mantida no futuro e que as cefaleias possam continuar a liderar
o caminho na classificacdo das doencgas neuroldgicas. B

Jes Olesen

Chairman

Headache Classification Committee
International Headache Society
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Como usar esta classificacao

Este extenso documento nao se destina a ser decorado. Nem
mesmo os membros da Comissao de Classificacdo sao capazes de
se lembrar de tudo. Este é um document para ser consultado de
tempos a tempos. Dessa forma, depressa aprenderao os critérios
para o diagnéstico de |.| Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com
aura, os principais tipos de 2. Cefaleia tipo tensao, 3.1 Cefaleias
em Salvas e algumas outras. O resto ficara para ser consultado.
Na pratica clinica, nao precisa de recorer a classificagdo para os
casos obvios de enxaqueca ou cefaleia de tipo tensdo, mas, ela
sera util quando o diagnéstico for incerto. Para a investigacao, a
classificagdo é indispensavel: cada doente que entre num projeto
de investigacdo, seja num ensaio farmacoldgico ou num estudo
patofisiolégico ou bioquimico, devera preencher e estar de acordo
o conjunto de critérios de diagndstico.

|. Esta classificacao esta hierarquisada, permitindo decidir com
que detalhe deseja fazer o diagndstico: se s6 até ao nivel do
primeiro digito ou se até ao quinto. O primeiro da uma ideia
sobre o grupo a que o doente pertence, se é |. Enxaqueca,
2. Cefaleia tipo tensao ou 3. Cefaleia trigemino-autonémica.
Entretanto, obtem-se informagdo que permite um
diagnéstico, mais detalhado. O detalhe desejado depende do
objetivo. Na pratica clinica geral, sé o primeiro ou o segundo
diagnéstico sdao geralmente aplicados. Enquanto, na pratica
especializada e em centros de cefaleias o diagnéstico até ao
nivel quatro ou cinco é o apropriado.

2. Para a maior parte dos fins os doentes recebem o diagndstico
de acordo com os fenétipos de cefaleias que habitualmente
apresentam ou que tenha estado presente durante o Ultimo
ano. Para uso genético e alguns outros fins, é a ocorréncia
durante toda a vida que é utilizada.

. Cada tipo, subtipo ou subforma de cefaleias que o doente

w

tenha deve ser separadamente diagnosticado e codificado:

I.l Enxaqueca sem aura, |.2 Enxaqueca com aura e 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicacao.

4. Quando um doente recebe mais do que um diagnostico, eles

devem ser listados por ordem de importancia para o doente.

. Quando um tipo de cefaleia num dado doente preenche os

(%,

critérios de diagnéstico para dois tipos diferentes de cefaleias,
toda a restante informagao disponivel devera ser usada para
decidir qual das alternativas é a correta ou qual o diagnéstico
mais provavel. Isso pode incluir a histéria longitudinal da
cefaleia (quando e como comegou?), a histéria familiar, o
efeito dos farmacos, relacio com a menstruacdo, idade,
género e uma série de outros aspetos. O preenchimento
dos critérios de diagndstico definitivos para |. Enxaqueca, 2.
Cefaleias tipo tensao ou 3. Cefaleias trigemino-autonémicas
ou qualquer destes trés tipos ou subtipos impede sempre o
simultaneo preenchimento dos critérios para o diagnéstico
provavel de cada um dos tipos, que s3o as Ultimas descritas

em cada grupo. Por outras palavras, um doente cuja cefaleia
preenche os critérios para ambas |.5 Provavel enxaqueca
e 2.| Cefaleia tipo-tensdo episédica devera ser codificado
para a ultima. Nao obstante, devemos considerar sempre a
possibilidade de que algumas crises de cefaleias preenchem
um conjunto de critérios enquanto que outra crise preencha
outros critérios de diagnostico. Em tais casos, existem dois
diagnésticos e ambos devem ser feitos e codificados.

6. Para receber um determinado diagnéstico de cefaleias
o doente devera, em muitos casos, ter tido um nimero
minimo de crises (ou dias) com essas cefaleias. Esse nimero é
especificado nos critérios de diagndstico para o tipo, subtipo
ou subforma de cefaleia. Para além disso, a cefaleia devera
preencher um certo nimero de outros requisitos descritos
dentro dos critérios sob letras separadas: A, B, C, etc. Alguns
dos destaques por letras sao monotéticos; isto €, exprimem
um Unico requisito. Outras sao politéticas, requerendo, por
exemplo, quaisquer duas de quatro carateristicas.

7. O conjunto completo de critérios de diagnéstico é fornecido
para algumas das perturbacoes de cefaleias s6 ao nivel do
primeiro e segundo digito. Os critérios de diagndstico ao
nivel do terceiro, quarto e ocasionalmente quinto digitos,
entdo, exigem que, no critério A, haja o preenchimento
dos critérios para os niveis um e/ou dois e, no critério B
e seguintes, expressam-se os critérios especificos a serem
preenchidos.

8. A frequéncia das cefaleias primarias varia largamente, desde
crises, cada um a dois anos até crises diarias. A severidade
das crises também varia. A ICHD-3 geralmente, nao fornece
a possibilidade de codificar a frequéncia e a severidade,
mas, recomenda-se que a frequéncia e a severidade sejam
especificadas em texto livre.

9. Cefaleia primaria ou secundaria ou ambas? Quando uma
nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em estreita relagao
temporal com outra perturbacdo conhecida por causar
cefaleias, ou preenche outros critérios de causalidade
para essa perturbagio, a nova cefaleia é codificada como
uma cefaleia secundaria atribuida a perturbacdo causal.
Isto continua a ser verdadeiro mesmo quando a cefaleia
tem carateristicas de cefaleia primaria (enxaqueca, cefaleia
tipo tensdao ou uma das cefaleias trigemino autonémicas).
Quando uma cefaleia primaria se torna crénica em estreita
relacdo temporal com a tal perturbacdo causal ambos os
diagnésticos primario e secundario deverao ser atribuidos.
Quando uma cefaleia primaria previamente existente piora
significativamente (geralmente significa um aumento para
o dobro ou superior na frequéncia e/ou severidade) em
estreita relacdo temporal com a tal perturbacido causal,
ambos os diagnésticos, primario e secundario deverado ser
atribuidos, desde que haja uma boa evidéncia de que a
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perturbagao causal possa causar cefaleias.

. O dltimo critério para quase todas as perturbacdes de
cefaleias € “Nao melhor explicada por outro diagnéstico
da ICHD-3". Consideracdes sobre outros possiveis
diagnésticos (o diagndstico diferencial) sdo uma pratica
de rotina no processo de diagnéstico clinico. Quando
uma cefaleia parece preencher os critérios de diagnéstico
para uma forma particular de dor de cabeca, este Ultimo
critério é sempre um alerta para que sejam considerados
outros diagndsticos que possam explicar melhor a cefaleia.
Isto, aplica-se, particularmente, quando se avalia se a
cefaleia é primaria ou secundaria. Também se pode aplicar
a perturbagdes causais aletrnativas como por exemplo:
cefaleia ocorrendo em estreita relacio temporal com
um acidente vascular isquémico agudo que pode ser
consequéncia, ndo do acidente vascular, mas da causa do
acidente (p. ex: dissecdo arterial).

. Muitos doentes com crises de cefaleias preenchendo
um conjunto especifico de critérios de diagndstico
também tém crises embora similares, nao

Isto pode ser
devido ao tratamento, a incapacidade de recordar

corretamente os sintomas ou outros fatores.

que,

satisfazem totalmente os critérios.

Peca ao doente para descrever uma crise tipica nao tratada
ou tratada sem sucesso e verifique se tem dados suficientes
para fazer o diagndstico. Em seguida, inclua as crises menos
tipicas, quando descreve a frequéncia das crises.

. Quando um doente é suspeito de ter mais de um tipo ou
subtipo de cefaleia, é altamente recomendado que ele ou
ela preencham um diario para o diagnéstico das cefaleias,
em que, para cada episddio de cefaleias, as carateristicas
importantes sejam registadas. Tem-se verificado que o
diario de cefaleias aumenta o rigor do diagnéstico, assim
como permite uma avaliagdo mais precisa do consumo de
medicacao. O diario ajuda na avaliacdo da quantidade de
dois ou mais tipos ou subtipos de cefaleias. Finalmente,
ensina o doente a distinguir entre os diferentes tipos de
cefaleias: por exemplo, entre enxaqueca sem aura e
episddios de cefaleias de tipo tens3o.

. Em cada capitulo das cefaleias secundarias, as mais bem
conhecidas e bem estabelecidas causas sdao mencionadas e
os critérios para as subsequentes cefaleias sdo fornecidos.
Contudo, em muitos capitulos, como por exemplo 9.
Cefaleia atribuida a infecao, ha um quase infindavel nimero
de cefaleias atribuiveis a infecao e ha um quase infindavel
nimero de possiveis causas infeciosas. Para evitar uma
longa lista, s6 as mais importantes sao mencionadas. Como
exemplo, as causas raras foram transferidas para o grupo
9.2.3 Cefaleias atribuidas a outras infecoes sistémicas O
mesmo sistema foi usado noutros capitulos das cefaleias
secundarias.

. Os critérios de diagnéstico das cefaleias secundarias jamais
requerem a remissao ou a melhoria substancial da doenca
causal, antes que o diagndstico da cefaleia possa ser feito.
Os critérios de diagndstico da ICHD-3 podem ser aplicados
logo na apresentacao ou tao cedo quanto possivel apés a
doenca subjacente ser confirmada. O critério A é a presenca
da cefaleia; o critério B é a presenca da perturbacao causal;
o critério C é a evidéncia de causalidade.Nas situacoes

agudas, uma relagao temporal estreita entre o inicio da
cefaleia e o inicio da presumida perturbagao causal é muitas
vezes suficiente para estabelecer a causalidade, enquanto
que condi¢des menos agudas geralmente requerem maior
evidéncia de causalidade.Em todos os casos, o ultimo
critério deve ser aplicado como um teste: “Nao melhor
explicado por outro diagnéstico da ICHD-3.

.Em algumas cefaleias secundarias, como a 5.2 Cefaleia

persistente atribuida a agressao traumatica da cabeca, € um
bom exemplo, sendo reconhecida a ocorréncia de tipos
e subtipos de cefaleias persistentes; isto €, a cefaleia que
foi causada inicialmente por outra perturbacao e que falha
a remissao depois de resolvida a perturbagdo causal. Em
tais casos, o diagndstico muda de tipo agudo (por ex: 5.1
Cefaleia aguda atribuida a agressao traumatica da cabeca)
para o tipo persistente (5.2 Cefaleia persistente atribuida
a agressao traumatica da cabeca) ap6s um intervalo de
tempo especifico (trés meses, neste exemplo). A evidéncia
de causalidade depende do preenchimento precoce dos
critérios para o diagnéstico do tipo agudo e a persisténcia
da mesma cefaleia. A maior parte desses diagnésticos
estao no Apéndice por haver insuficiente evidéncia da sua
existéncia. Eles ndo serdo usualmente aplicados, mas, estao
la para estimular a investigacao de melhores critérios de
causalidade.

. O Apéndice ¢ para investigacao. Ajuda os cientistas clinicos

a estudar entidades 6rfas para posterior inclusao em (ou,
em alguns casos, a sua exclusdo) do corpo principal da
classificacdo. A maior parte dos diagnésticos e dos critérios
de diagndstico do Apéndice sdo ou novos ou critérios
alternativos aos do corpo principal. Alguns sao entidades
antigas ainda nao suficientemente validadas; espera-se
que sejam eliminadas na préxima revisao da ICHD se,
entretanto, nao for produzida evidéncia.
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Classificacao

ICHD-3 cédigo Diagnéstico
1. Enxaqueca
1.1 Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo | (FHMI)
1.2.3.1.2 Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 2 (FHM?2)
1.2.3.1.3 Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Enxaqueca Hemiplégica familiar, outros loci
1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
1.2.4 Enxaqueca retiniana
1.3 Enxaqueca crénica
1.4 Complicacdes da enxaqueca
1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
1.4.2 Aura persistente sem enfarte
1.4.3 Enfarte atribuido a enxaqueca
1.4.4 Crise epilética desencadeada por aura de enxaqueca
1.5 Enxaqueca provavel
1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel
1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel
1.6 Sindromes episédicas que podem estar associadas a enxaqueca
1.6.1 Perturbacao gastrintestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome dos vémitos ciclicos
1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno
2. Cefaleia tipo tensao
2.1 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente associada a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente nao associada a dor pericraniana
2.2 Cefaleia tipo tensao episédica frequente
2.2.1. Cefaleia tipo tensao episédica frequente associada a dor pericraniana
222 Cefaleia tipo tensao episédica frequente nao associada a dor pericraniana
2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
2.3.1 Cefaleia tipo tensao crénica associada a dor pericraniana
232 Cefaleia tipo tensao crénica nao associada a dor pericraniana
24 Cefaleia tipo tensao, provavel
24.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente, provavel
24.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente, provavel
243 Cefaleia tipo tensao crénica, provavel
Cefaleias trigemino-autonémicas
3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
32 Hemicréania paroxistica
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ICHD-3 cédigo Diagnéstico
3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
322 Hemicrania paroxistica crénica
3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme
3.3.0. Cefaleia de curta-duracao, unilateral, nevralgiforme com hiperémia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)
3.3.0.1 SUNCT episédico
3.3.1.2 SUNCT crénico
3.3.2 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme, unilateral com sintomas autonémicos cranianos (SUNA)
3.3.2.1 SUNA episédica
3322 SUNA crénica
34 Hemicrania continua
34.1 Hemicréania continua, subtipo remitente
34.1 Hemicrania continua, subtipo nao remitente
3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel
3.5.2 Hemicrénia paroxistica provavel
353 Cefaleia nevralgiforme, unilateral, de curta duracao, provavel
354 Hemicrania continua provavel
4. Outras cefaleias primarias
4.1 Cefaleia primaria da tosse
4.1.1 Cefaleia primaria da tosse, provavel
4.2 Cefaleia primaria do exercicio
4.2.1 Cefaleia primaria do exercicio, provavel
4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade sexual, provavel
4.4 Cefaleia explosiva primaria
4.5 Cefaleia por estimulo frio
4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacao externa de estimulo frio
4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestao ou inalacdo de estimulo frio
4.53 Cefaleia por estimulo frio, provavel
4.5.3.1 Cefaleia provavelmente atribuida a aplicagao externa de um estimulo frio
4532 Cefaleia provavelmente atribuida a ingestao ou inalagdo de um estimulo frio
4.6 Cefaleia por pressao externa
4.6.1 Cefaleia por compressao externa
4.6.2 Cefaleia por tracao externa
4.6.3 Cefaleia por pressao externa, provavel
4.6.3.1 Cefaleia por compressao externa, provavel
4.6.3.2 Cefaleia por tragao externa, provavel
4.7 Cefaleia primaria tipo guinada
4.7.1 Cefaleia primaria tipo guinada, provavel
4.8 Cefaleia numular
48.1 Cefaleia numular, provavel
4.9 Cefaleia hipnica
4.9.1 Cefaleia hipnica, provavel
4.10 Cefaleia persistente diaria desde o inicio
4.10.1 Cefaleia persistente diaria desde o inicio, provavel
5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefalico e/ou cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica cranioencefalica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica cranioencefalica moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida a lesao traumatica cranio-encefalica ligeira
52 Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumatica cranioencefalica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica cranioencefélica moderada ou grave
522 Cefaleia crénica pés-traumatica atribuida a lesao cranioencefalica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesao em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesao em contragolpe
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia
6. Cefaleia atribuida a doenca vascular cerebral ou cervical
6.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico
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ICHD-3 cédigo Diagnéstico
6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério (AlT)
6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea nao traumatica (HSA)
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda nao traumatica (HSD)
6.2.4 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana niao traumatica prévia
6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracerebral nao traumatica prévia
6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea nao traumatica (HSA) prévia
6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural aguda nao traumatica (HSD) prévia
6.3 Cefaleia atribuida a malformagao vascular nao rota
6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nao roto
6.3.2 Cefaleia atribuida a malformacao arteriovenosa (MAV)
6.3.3 Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural
6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeningea (Sindrome de Sturge-Weber)
6.4 Cefaleia atribuida a arterite
6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes
6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do sistema nervoso central
6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria do sistema nervoso central
6.5 Cefaleia atribuida a patologia da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissegao da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a dissecao da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.2 Cefaleia persistente atribuida a dissecao da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.2 Cefaleia pés-endarterectomia
6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia carotidea ou vertebral
6.6 Cefaleia atribuida a patologia venosa craniana
6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
6.6.2 Cefaleia atribuida a colocagao de stent de seio venoso craniano
6.7 Cefaleia atribuida a outra patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento endovascular intracraniano
6.7.2 Cefaleia da angiografia
6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel
6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da vasoconstrigao cerebral reversivel
6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstrigao cerebral reversivel
6.7.3.3 Cefaleia persistente provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel
6.7.4 Cefaleia atribuida a dissecao arterial intracraniana
6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante a enxaqueca atribuida a vasculopatia intracraniana crénica
6.8.1 Cefaleia atribuida a Arteriopatia Cerebral Autossémica Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)
6.8.2 Cefaleia atribuida a Encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e episédios de acidente vascular cerebral (MELAS)
6.8.3 Cefaleia atribuida a Angiopatia Moya-Moya
6.8.4 Aura semelhante a da enxaqueca atribuida a Angiopatia Amiloide Cerebral
6.8.5 Cefaleia atribuida a sindroma de vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e manifestacées
sistémicas
6.8.6 Cefaleia atribuida a outra doenga vascular crénica intracraniana
6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria
7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana nao vascular
7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do liquido cefalorraquidiano (LCR)
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopatica
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a causas metabdlicas, téxicas ou hormonais
7.13 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a patologia cromossémica
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR
7.2.1 Cefaleia pés-puncao dural
7.2.2 Cefaleia por fistula de LCR
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ICHD-3 cédigo Diagnéstico
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenca intracraniana inflamatéria nao infeciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
732 Cefaleia atribuida a meningite asséptica nao infeciosa
733 Cefaleia atribuida a outra doenca intracraniana inflamatéria nao infeciosa
734 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitica
7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos transitérios e linfocitose do LCR (HaNDL)
74 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
74.1 Cefaleia atribuida a neoplasma intracraniana
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide de terceiro ventriculo
742 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
743 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecregao hipotaldamica ou hipofisaria
7.5 Cefaleia atribuida a injegao intratecal
7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética
7.6.1 Cefaleia epilética ictal
7.6.2 Cefaleia epilética pés-ictal
7.7 Cefaleia atribuida a malformagao de Chiari tipo |
7.8 Cefaleia atribuida a outra perturbagao intracraniana nao vascular
8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua privacao
8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposi¢do a uma substancia
8.1.1 Cefaleia provocada por dador de éxido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO
8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor de fosfodiesterase (FDE)
8.1.3 Cefaleia provocada por monéxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia provocada por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool
8.1.5 Cefaleia provocada por cocaina
8.1.6 Cefaleia provocada por histamina
8.1.6.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por histamina
8.1.7 Cefaleia provocada pelo peptideo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada pelo CGRP
8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo CGRP
8.1.8 Cefaleia atribuida a agente vasopressor exégeno agudo
8.1.9 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de medicacao nao indicada para cefaleias
8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacdo nao indicada para cefaleias
8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicdo a outras substancias
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicammentos
8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina
822 Cefaleia por uso excessivo de triptanos
823 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos nao opidides
8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
8.23.2 Cefaleia por uso excessivo de anti-inflamatérios nao esteroides
8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de acido acetilsalicilico
8233 Cefaleia por uso excessivo de outros anti-inflamatérios nao esteroides (AINEs)
824 Cefaleia por uso excessivo de opioides
8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associagoes de analgésicos
8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes farmacolégicas multiplas, nao havendo excesso do
seu uso individual
8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida ao uso excessivo, ndo confirmado, de classes
farmacolégicas multiplas
8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de outra medicagao
8.3 Cefaleia atribuida a privagao de substancia
8.3.1 Cefaleia por privacao de cafeina
8.3.2 Cefaleia por privacao de opioides
833 Cefaleia por privacao de estrogénios
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834 Cefaleia atribuida a privagao de outras substancias de uso crénico
9. Cefaleia atribuida a infecao
9.1 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana prévia
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica
9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
9.1.3 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana flingica ou outra parasitaria
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao intracraniana flingica ou outra parasitaria
9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infegdo intracraniana flingica ou outra parasitaria
9.1.4 Cefaleia atribuida a infecdo cerebral localizada
9.2 Cefaleia atribuida a infecao sistémica
9.2.1 Cefaleia atribuida a infecao bacteriana sistémica
9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo bacteriana sistémica
9.2.1.2 Cefaleia crénica atribuida a infegao bacteriana sistémica
9.2.2 Cefaleia atribuida a infecao virica sistémica
9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao virica sistémica
9.2.2.2 Cefaleia crénica atribuida a infecao virica sistémica
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica
9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecao sistémica
9232 Cefaleia crénica atribuida a outra infegao sistémica
10. Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostasia
10.1 Cefaleia atribuida a hipéxia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da grande altitude
10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de aviao
10.1.3 Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
10.2 Cefaleia da dialise
10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao arterial
10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva
10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuida a desregulagao autonémica
10.4 Cefaleia atribuida ao hipotiroidismo
10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
10.6 Cefaleia cardiaca
10.7 Cefaleia atribuida a outra perturbacao da homeostasia
I Cefaleia ou dor facial atribuida a patologia do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios peri-

nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
1.1 Cefaleia atribuida a patologia de osso craniano

1.2 Cefaleia atribuida a patologia do pescoco
11.2.1 Cefaleia cervicogénica
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
1.3 Cefaleia atribuida a perturbagao dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo de angulo fechado
11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refracao
11.3.3 Cefaleia atribuida a inflamacéo ocular
11.3.4 Cefaleia troclear
1.4 Cefaleia atribuida a perturbagao dos ouvidos
1.5 Cefaleia atribuida a perturbacao do nariz ou seios peri-nasais
11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica ou recorrente
1.6 Cefaleia atribuida a perturbacao dos dentes
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1.7 Cefaleia atribuida a perturbacéo da articulagdo temporomandibular (ATM)
11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamagao do ligamento estilo-hioideu
1.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outra perturbacéo do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios da face,
dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
12. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica
12.1 Cefaleia atribuida a perturbacdo de somatizacao
12.2 Cefaleia atribuida a perturbagao psicética
13. Lesoes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais
13.1 Dor atribuida a lesao ou doenca do nervo triggmeo
13.1.1 Nevralgia do trigémeo
13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cléssica
13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémeo classica puramente paroxistica
13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémeo classica com dor continua concomitante
13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundaria
13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuida a esclerose muiltipla
13.1.1.2.2 Nevralgia do trigémeo atribuida a lesao ocupando espaco
13.1.1.2.3 Nevralgia do trigémeo atribuida a outra causa
13.1.1.3 Nevralgia do triggmeo idiopatica
13.1.1.3.1 Nevralgia do trigémeo idiopatica, puramente paroxistica
13.1.1.3.2 Nevralgia do trigémeo idiopatica com dor continua concomitante
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a herpes zéster
13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pés-herpética
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pés-traumatica
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a outra perturbagao
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica
13.2 Dor atribuida a lesao ou doenca do nervo glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1.1 Nevralgia do glossofaringeo classica
13.2.1.2 Nevralgia do glossofaringeo secundaria
13.2.1.3 Nevralgia do glossofaringeo idiopatica
13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa
13.2.2.1 Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida a causa conhecida
13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica
13.3 Dor atribuida a lesao ou doenca do nervo intermediario
13.3.1 Nevralgia do nervo intermediario
13.3.1.1 Nevralgia classica do nervo intermediario
13.3.1.2 Nevralgia secundaria do nervo intermediario
13.3.1.3 Nevralgia idiopatica do nervo intermediario
13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario atribuida ao herpes zéster
13.3.2.2 Nevralgia pés-herpética do nervo intermediario
13.3.2.3 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario atribuida a outra perturbagao
13.3.24 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario idiopatica
13.4 Nevralgia occipital
13.5 Sindrome pescoco-lingua
13.6 Nevrite 6tica dolorosa
13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica do nervo motor ocular
13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt
13.9 Sindrome oculossimpatica paratrigeminal (de Raeder)
13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11 Sindrome do ardor bocal (SAB)
13.12 Dor facial persistente idiopatica (DFPI)
13.13 Dor neuropatica central
13.13.1 Dor neuropdtica central atribuida a Esclerose Mltipla
13.13.2 Dor neuropatica central pés acidente vascular cerebral
14. Outras cefaleias
14.1 Cefaleia nao classificada noutro local
14.2 Cefaleia nao especificada

14 CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3° Edicdo - 2018



ICHD-3 cédigo
A.
Al.

Al.l
Al.l.1l
Al.l1.2
Al.l1.3

Al.2
Al.2.0.1
Al.2.0.2
Al.2.0.3

Al3
Al.3.1
Al.3.2

Al 4
Al 45
Al.4.6

Al.6
Al.6.4
Al.6.5
Al.6.6

A2.

A2.1

A2.2

A23

A3.

A3.1

A3.2

A33

A3.4

A3.6

A4.

A4.11

AS.

AS.1
A5.1.1.1
A5.1.2.1

A5.2
A5.2.1.1
A5.2.2.1

AS5.7

A5.8

A5.9

A6.

A6.10

A7.

A7.6
A7.63

A79

A8.

A8.4

A9
A9.1

A9.1.3.3

A9.1.6
A9.3
AlO
Al10.7
Al10.8
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Diagnéstico
Apéndice
Enxaqueca
Enxaqueca sem aura
Enxaqueca sem aura, menstrual pura
Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagao
Enxaqueca sem aura nao-menstrual
Enxaqueca com aura
Enxaqueca com aura puramente menstrual
Enxaqueca com aura relacionada com a menstruacao
Enxaqueca com aura ndo-menstrual
Enxaqueca crénica (critérios alternativos)
Enxaqueca crénica com periodos sem cefaleia
Enxaqueca crénica com cefaleia continua
Complicacdes da enxaqueca
Estado de aura de enxaqueca
Neve visual (visual snow)
Sindromes episédicas que podem estar associadas a enxaqueca
Colica infantil
Hemiplegia alternante da infancia
Enxaqueca vestibular
Cefaleia tipo tensao (critérios alternativos)
Cefaleia tipo-tensao episédica pouco frequente (critérios alternativos)
Cefaleia tipo-tensao episéddica frequente (critérios alternativos)
Cefaleia tipo-tensao crénica (critérios alternativos)
Cefaleias trigemino-autonémicas
Cefaleia em Salvas (critérios alternativos)
Hemicrania Paroxistica (critérios alternativos)
Cefaleia nevralgiforme unilateral de curta duracao (critérios alternativos)
Hemicrania continua (critérios alternativos)
Cefaleia trigémino-autonémica indiferenciada
Outras cefaleias primarias
Epicrania fugaz
Cefaleia atribuida a traumatismo ou lesao da cabeca e/ou do pescoco
Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica da cabeca
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesao traumatica da cabeca moderada ou grave
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesao traumatica da cabeca ligeira
Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica da cabeca
Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo traumatica da cabeca moderada ou grave
Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesao traumatica da cabeca ligeira
Cefaleia atribuida a radiocirurgia ao cérebro
Cefaleia aguda atribuida a outra lesao ou outro traumatismo da cabeca e/ou do pescoco
Cefaleia persistente atribuida a outra lesao ou outro traumatismo da cabega e/ou do pescoco
Cefaleia atribuida a perturbacao vascular craniana ou cervical
Cefaleia persistente atribuida a perturbacao vascular craniana ou cervical no passado
Cefaleia atribuida a perturbacao intracraniana nao vascular
Cefaleia atribuida a crise epilética
Cefaleia pos eletroconvulsivoterapia
Cefaleia persistente atribuida a perturbagao intracraniana nao vascular antiga
Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua privacao
Cefaleia persistente atribuida ao uso ou a exposicdo a uma substancia no passado
Cefaleia atribuida a infecao
Cefaleia atribuida a infecao intracraniana
Cefaleia persistente atribuida a infecdo intracraniana flngica ou outra infecao parasitaria no passado
Cefaleia atribuida a outra lesao infeciosa ocupando espaco
Cefaleia atribuida a infecao por virus de imunodeficiéncia humana (HIV)
Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostasia
Cefaleia e/ou dor no pescoco atribuida a hipotensao ortostatica (postural)
Cefaleia atribuida a outra perturbacao da homeostasia
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Al0.8.1 Cefaleia atribuida a viagem no espaco
Al10.8.2 Cefaleia atribuida a outras perturbagcées metabdlicas ou sistémicas
Al0.9 Cefaleia persistente atribuida a perturbagido da homeostasia no passado
All. Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacao do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz,
seios peri-nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
All2 Cefaleia atribuida a perturbagao do pescogo
All.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical superior
All.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical
All3 Cefaleia atribuida a perturbacao dos olhos
All.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia
AllS Cefaleia atribuida a perturbacao do nariz e seios peri-nasais
All.53 Cefaleia atribuida a perturbacao da mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Al2. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica
Al2.3 Cefaleia atribuida a perturbacdo depressiva
Al2.4 Cefaleia atribuida a perturbacio de ansiedade de separacao
Al2.5 Cefaleia atribuida a perturbacao de panico
Al2.6 Cefaleia atribuida a fobia especifica
Al2.7 Cefaleia atribuida a perturbagao de ansiedade social (fobia social)
Al2.8 Cefaleia atribuida a perturbacao de ansiedade generalizada
Al2.9 Cefaleia atribuida a perturbacdo de stress pés-traumatico
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Parte 1

Cefaleias Primarias

1. Enxaqueca
2. Cefaleia tipo tensao
3. Cefaleias trigeminoautonémicas

4. Outras cefaleias primarias
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1. Enxaqueca
I.I Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo | (FHMI)
1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci
1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
1.2.4 Enxaqueca retiniana
1.3 Enxaqueca crénica
1.4 Complicacdes da enxaqueca
1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
1.4.2 Aura persistente sem enfarte
1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca com aura
1.5 Enxaqueca provavel
1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel
1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel
1.6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a enxaqueca
1.6.1 Perturbagao gastrintestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos
1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

Codificada em outro lugar:

Cefaleia semelhante a da enxaqueca, secundaria a outra doenca
(enxaqueca sintomadtica) é codificada como uma cefaleia secundaria
atribuida a essa perturbagao.

Comentario geral

Cefaleia primdria ou secunddria ou ambas? Aplicam-se trés
regras para a cefaleia semelhante a enxaqueca, de acordo com as
circunstancias.

|. Quando uma cefaleia nova com caracteristicas de enxaqueca
ocorre, pela primeira vez, em estreita relacdo temporal com
outra perturbagao, reconhecida como causa de cefaleias, ou
preenche os critérios de causalidade para essa perturbacao,
a cefaleia nova é codificada como uma cefaleia secundaria a
essa perturbagdo causadora.

2. Quando uma enxaqueca preexistente se torna crénica, em
estreita relacdo temporal com uma perturbagdo causadora,
considera-se tanto o diagndstico de enxaqueca como o
diagnéstico secundario. 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicagdo é um exemplo importante disto: o diagnéstico de
enxaqueca episodica ou crénica e o diagnéstico 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicagdo devem ser ambos considerados,
se o uso excessivo de medicacao estiver presente.

w

. Quando a enxaqueca preexistente tem um agravamento
significativo (a frequéncia e/ou a intensidade aumentam,
duas vezes ou mais), em estreita relagdo temporal com uma
perturbagdo causadora, deve considerar-se o diagnéstico

inicial da enxaqueca e o diagndstico de cefaleia secundaria,
desde que haja clara evidéncia de que a perturbacdo pode
causar cefaleias.

Introducgdo

A enxaqueca é uma cefaleia primaria, comum e incapacitante.
Varios estudos epidemiolégicos tém documentado a sua alta
prevaléncia e impactos socioeconémicos e pessoais elevados. No
Global Burden of Disease Study 2010 (GBD2010), foi classificada
como a terceira doenga mais prevalente e a sétima causa especifica
de incapacidade no mundo. No GBD20135, foi classificada como a
terceira causa de incapacidade em todo o mundo, em homens e
mulheres com menos de 50 anos.

A enxaqueca tem dois subtipos principais. |.| Enxaqueca sem aura
é uma sindrome clinica caracterizada por cefaleia com caracteristicas
especificas e sintomas associados. 1.2 Enxaqueca com aura é
caracterizada, principalmente, pelos sintomas neurolégicos focais
transitérios que geralmente precedem ou por vezes acompanham
a cefaleia. Alguns doentes experimentam também uma fase
premonitéria, ocorrendo horas ou dias antes da cefaleia e uma fase
de resolucao de cefaleia. Os sintomas premonitérios e de resolugao
incluem hiperatividade, hipoatividade, depressao, desejos por certos
alimentos, bocejos repetitivos, fadiga e rigidez e/ou dor da nuca.

Quando um doente cumpre os critérios para mais do que
um tipo, subtipo ou subforma de enxaqueca, todos devem ser
diagnosticados e codificados. Por exemplo, um doente que tem
episédios frequentes com aura, mas também alguns episédios
sem aura, deve ser codificado como |.2 Enxaqueca com aura e |.1
Enxaqueca sem aura. No entanto, como os critérios de diagnéstico
para 1.3 Enxaqueca crénica incluem episédios de todos os tipos,
subtipos e subformas, nao é necessaria codificagao adicional para
os subtipos episédicos de enxaqueca.

1.1 Enxaqueca sem aura
Termos previamente utilizados: Enxaqueca comum; hemicrania
simples.

Descricao:

Perturbacao cefaldlgica recorrente manifestando-se em
episédios com duracdo de 4 a 72 horas. Caracteristicas tipicas
da cefaleia sao localizacao unilateral, pulsatilidade, intensidade
moderada ou grave, agravamento por atividade fisica de rotina e
associagao com nauseas e/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios' preenchendo os critérios de B a D
B. Episédios de cefaleia com duracdo de 4 a 72 horas (nao tratada
ou tratada sem sucesso)>?
C. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracteristicas
seguintes:
| localizagao unilateral
2. pulsatilidade
3. dor de intensidade moderada ou grave
4. agravamento por ou causando evitamento de atividade fisica
de rotina (por exemplo, caminhar ou subir escadas)
D. Durante a cefaleia, pelo menos, um dos seguintes:
|. nduseas e/ou vémitos
2. fotofobia e fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Notas:

I. Um ou poucos episédios de enxaqueca podem ser dificeis de
distinguir de episédios sintomadticos, tipo enxaqueca. Além
disso, pode ser dificil entender a natureza de um Unico ou de
poucos episddios. Portanto, pelo menos cinco episédios sao
obrigatdrios. Individuos que satisfazem os outros critérios
para |.|I Enxaqueca sem aura, mas que tiveram menos
de cinco episédios, devem ser codificados como |.5.1
Enxaqueca sem aura provavel.

2. Quando o doente dorme durante uma crise de enxaqueca
e acorda sem ela, a duracdo do episédio é contada até ao
despertar.

3. Em criangas e adolescentes (menores de |8 anos), os
episédios podem durar 2 a 72 horas (em criancas, nao ha
confirmagao de episédios nao tratados com duragao inferior
a 2 horas).

Comentdrios: Enxaqueca em criangas e adolescentes (menores
de 18 anos) é mais frequentemente bilateral do que em adultos;
a cefaleia unilateral surge, geralmente, no final da adolescéncia ou
inicio da vida adulta. A cefaleia é, geralmente, frontotemporal. A
cefaleia occipital em criancas é rara e exige prudéncia no diagnéstico.
Um subconjunto tipico de doentes tem algia facial, o que é chamado
de “enxaqueca facial” na literatura; nao ha nenhuma evidéncia de
que estes doentes constituam um subgrupo distinto.

Os sintomas premonitérios podem comecar horas ou um dia
ou dois antes dos outros sintomas de um episédio de enxaqueca
sem aura. Estes incluem combinacdes variadas de fadiga,
dificuldade de concentragao, rigidez cervical, sensibilidade a luz e/
ou som, nauseas, visao enevoada, bocejo ou palidez. Os sintomas
de resolucao, habitualmente sensacdo de fadiga ou exaustdo,
dificuldade de concentracao e rigidez cervical, podem seguir-se a
resolucao da cefaleia, persistindo até 48 horas; estes estao menos
bem estudados.

Os episddios de enxaqueca podem estar associados com
sintomas autonémicos cranianos e sintomas de alodinia cutanea.

Em criangas mais novas, fotofobia e fonofobia pode ser inferida
a partir do comportamento.

Uma minoria (<10%) das mulheres tem episédios de
enxaqueca em associagao com a maioria dos seus ciclos menstruais;
a maior parte destes episédios sao sem aura. Os episddios durante
a menstruacdo tendem a ser mais longos e acompanhados de
nauseas mais graves que os episédios fora do ciclo menstrual. A
ICHD-3 oferece critérios para Al.l.| Enxaqueca menstrual pura
sem aura, Al.l.2 Enxaqueca relacionada com a menstruacdo sem
aura e Al .1.3 Enxaqueca ndo menstrual sem aura mas no Apéndice
pela incerteza em considera-las entidades distintas. Também se
oferece critérios para Al.2.0.1 Enxaqueca menstrual pura com
aura, Al.2.0.2 Enxaqueca relacionada com a menstruagdo com aura
e Al.2.0.3 Enxaqueca ndo menstrual com aura para encorajar a
melhor caracterizacao destes subtipos incomuns, sendo entidades
separadas.

Episédios muito frequentes de enxaqueca s3o agora
distinguidos como 1.3 Enxaqueca crénica. Quando esta associada a
uso excessivo de medicacdo, ambos os diagnésticos, |.3 Enxaqueca
crénica e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo, devem ser
aplicados. |.| Enxaqueca sem aura é a doenca mais propensa a
tornar-se crénica com o uso frequente de medicacao sintomatica.

Imagens do fluxo sanguineo cerebral regional nao mostraram

alteragdes sugestivas de depressdo alastrante cortical (DAC)
durante os episédios de enxaqueca sem aura, embora possam
ocorrer alteragdes de fluxo sanguineo no tronco cerebral, tal como
alteracdes corticais secundarias a ativagao da dor. Isto contrasta
com a oligoemia alastrante patognomonica da enxaqueca com aura.
Embora a maior parte da literatura sugira que a DAC nao ocorre na
I.1 Enxaqueca sem aura, alguns estudos recentes discordam. Além
disso, tem sido sugerido que as ondas gliais ou outros fenémenos
corticais possam estar envolvidos na |.| Enxaqueca sem aura. As
moléculas mensageiras 6xido nitrico (NO), 5-hidroxitriptamina (5-
HT) e peptideo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP),
estdo envolvidas. Enquanto a doenca foi considerada previamente
como primariamente vascular, a importancia da sensibilizagao das
vias de dor e a possibilidade de que os episédios tenham origem
no sistema nervoso central, tém adquirido crescente atencdo
nas Ultimas décadas. Ao mesmo tempo, tém sido reconhecidos
os circuitos de dor na enxaqueca, o sistema trigeminovascular,
tal como varios aspetos da sua neurotransmissao periférica e no
nicleo caudal do trigémeo, substancia cinzenta mesencefalica
central e tdlamo. Novos medicamentos sintomaticos com elevada
especificidade para recetores especificos, tais como os triptanos,

que sdo agonistas dos recetores 5SHT agonistas dos recetores

18/1D”
5HT . e antagonistas dos recetores do CGRP tém demonstrado
eficacia no tratamento de episédios agudos. Devido a sua alta
especificidade para o recetor, o seu mecanismo de agao permite
uma nova visio sobre os mecanismos de enxaqueca. E agora claro
que a |.| Enxaqueca sem aura é uma perturbagio neurobiolégica,
enquanto os estudos clinicos e de neurociéncia basica continuam
a aumentar o nosso conhecimento sobre os mecanismos da

enxaqueca.

1.2 Enxaqueca com aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca classica; enxaqueca
oftalmica, hemiparestésica, hemiplégica ou afasica; enxaqueca
acompanhada, enxaqueca complicada.

Descrigao:

Episédios recorrentes, com minutos de duracao, unilaterais
e completamente reversiveis, de sintomas visuais, sensitivos ou
outros atribuiveis ao sistema nervoso central que, geralmente, se
desenvolvem gradualmente e, em regra, sao seguidos por cefaleias
e sintomas associados de enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos dois episdédios preenchendo os critérios B e C
B.Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmente
reversiveis:
1. visual
2. sensitivo
3. fala e/ou linguagem
4. motor
5. tronco cerebral
6. retiniano
C. Pelo menos trés das seis caracteristicas seguintes:
|. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmente em 5
ou mais minutos
2. dois ou mais sintomas de aura ocorrem sucessivamente
3. cada sintoma individual de aura dura 5 a 60 minutos'
4. pelo menos um sintoma de aura é unilateral?
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5. pelo menos um sintoma de aura ¢ positivo®
6.a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos, por
cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

I. Quando, por exemplo, trés sintomas ocorrem durante
uma aura, a duragdo maxima aceitavel é de 3 X60 minutos.
Sintomas motores podem durar até 72 horas.

2. Afasia é sempre considerada como um sintoma unilateral;
disartria pode ser unilateral ou nao.

3. Cintilagdes e formigueiros sdo sintomas positivos de aura.

Comentdrios: Muitos doentes que tem episddios de enxaqueca
com aura também tém episédios sem aura; estes devem ser
codificados como |.2 Enxaqueca com aura e |.| Enxaqueca sem aura.

Testes de campo compararam os critérios de diagndstico para
1.2 Enxaqueca com aura no corpo principal da ICHD-3 beta com
os de Al.2 Enxaqueca com aura no Apéndice. Os Ultimos tiveram
melhor desempenho na distingao de enxaqueca com aura de
acidentes isquémicos transitérios. Estes foram agora adotados na
ICHD-3, que ja nao tem critérios no Apéndice para esta doenca.

A aura é o complexo de sintomas neuroldgicos, que ocorre
normalmente antes da cefaleia de |.2 Enxaqueca com aura, mas
pode ter inicio ap6s a dor ter comecado, ou prosseguir para a fase
de cefaleia.

A aura visual é o tipo mais comum de aura, ocorrendo em mais
de 90% dos doentes com |.2 Enxaqueca com aura, pelo menos,
em alguns episédios. Muitas vezes apresenta-se como um espetro
de fortificacao: uma figura em forma de ziguezague surge perto
do ponto de fixagao, podendo alastrar gradualmente para a direita
ou a para a esquerda e assumir convexidade lateral com bordos
cintilantes angulados, deixando graus absolutos ou variaveis de
escotoma relativo no seu trajeto. Noutros casos, pode ocorrer um
escotoma sem fendmenos positivos; isto habitualmente é percebido
como sendo de inicio agudo, mas uma observagao atenta reconhece
geralmente um aumento progressivo. Em criancas e adolescentes,
sintomas visuais bilaterais menos tipicos podem representar uma
aura. Foi desenvolvida e validada uma escala de classificacao de aura
visual, com alta sensibilidade e especificidade.

Seguem-se em frequéncia as perturbagdes sensitivas, sob a
forma de picadas ou formigueiros que se deslocam lentamente a
partir do ponto de origem, afetando em maior ou menor extensao
um dos lados do corpo, da face e/ou da lingua. Pode seguir-se um
adormecimento, que também pode ser o Unico sintoma.

Menos frequentes sao as perturbagoes da fala, geralmente
afasias, mas muitas vezes dificeis de classificar.

Estudos sistematicos demonstraram que muitos doentes com
aura visual apresentam ocasionalmente sintomas nas extremidades e/
ou fala. Por outro lado, doentes com sintomas nas extremidades e/ou
sintomas de fala ou linguagem quase sempre também sentem sintomas
de aura visual pelo menos durante alguns episédios. A distingao entre
enxaqueca com aura visual, enxaqueca com aura hemiparestésica e
enxaqueca com aura de fala e/ou linguagem é provavelmente artificial
e, portanto, nao reconhecida nesta classificacao: todos sao codificados
como |.2.1 Enxaqueca com aura tipica.

Quando os sintomas de aura sao multiplos, geralmente
sucedem-se uns aos outros, comecando com visual, depois
sensitiva, depois afasica; mas o inverso e outras ordens de sucessao

foram observadas. A duragao aceite para a maioria dos sintomas
da aura é de uma hora, mas os sintomas motores sao geralmente
mais duradouros.

Os doentes com sintomas de aura do tronco cerebral sao
codificados como 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, mas
quase sempre apresentam sintomas de aura tipica adicionais. Quando
a aura inclui diminuicdo de forga, a perturbagao deve ser codificada
como |.2.3 Enxaqueca hemiplégica ou um dos seus subtipos. 1.2.3
Enxaqueca hemiplégica é classificada como um subtipo separado
devido a diferencas genéticas e fisiopatoldgicas de 1.2.1 Enxaqueca
com aura tipica. Os doentes com 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
também apresentam adicionalmente sintomas do tronco cerebral.

Os doentes muitas vezes tém dificuldade em descrever os
sintomas de aura, devendo ser instruidos a situa-los no tempo e
a regista-los, prospetivamente. Assim, o quadro clinico torna-se
mais claro. Os erros mais comuns s3o as trocas de lateralizacao,
o inicio abrupto em vez de gradual, as perturbacdes visuais
monoculares em vez homénimas, bem como a duracao da aura e
o adormecimento ser apercebido com parésia. Ap6s uma consulta
inicial, o uso de um diario de registo de aura pode clarificar o
diagnéstico.

Aura de enxaqueca &, por vezes, associada a uma cefaleia que
nao preenche os critérios para |.| Enxaqueca sem aura, mas é
considerado como uma cefaleia de enxaqueca devido a sua relagao
com a aura. Em outros casos, a aura da enxaqueca pode ocorrer
sem cefaleia.

Antes ou simultaneamente com o inicio dos sintomas de aura, o
fluxo sanguineo cerebral regional esta diminuido no cértex cerebral
correspondente a area clinicamente afetada e muitas vezes a area
mais extensa. Reducdo do fluxo de sangue, geralmente, comeca
posteriormente e alastra anteriormente, geralmente abaixo do
limiar isquémico. Depois de uma a varias horas, ocorre na mesma
regido uma transicao gradual para hiperemia. A depressao cortical
alastrante de Ledo é provavelmente o mecanismo subjacente.

As sindromes previamente definidas, enxaqueca com
aura prolongada e enxaqueca com aura de inicio agudo, foram
abandonadas. Nao é raro a aura durar mais de uma hora, mas,
na maioria destes casos, os doentes tém pelo menos duas de
outras caracteristicas do critério C. Mesmo quando a maioria
dos episédios dos doentes ndo preenche o critério C, é habitual
que outros episédios satisfagam os critérios de um dos subtipos
ou subformas reconhecidas de |.2 Enxaqueca com aura, e
deve ser esse o diagnéstico. Os restantes devem codificar-se
como |.5.2 Enxaqueca com aura provdvel, especificando a atipia
(aura prolongada ou aura de inicio agudo) entre parénteses. O
diagnéstico é geralmente evidente apés uma cuidadosa histéria
clinica, embora haja mimetizadores raros, incluindo dissecdo da
carétida, malformacao arteriovenosa e crise epilética.

Os sintomas premonitérios podem comecar horas ou um dia
ou dois antes dos outros sintomas de um episédio de enxaqueca
com aura. Estes incluem combinagbes variadas de fadiga,
dificuldade de concentracdo, rigidez cervical, sensibilidade a luz
e/ou som, nauseas, visao enevoada, bocejo ou palidez. O termo
“prédromo”, que substituiu a “fase premonitéria” ou “sintomas
premonitérios”, nao inclui a aura. Os sintomas de resolucao,
habitualmente sensagdo de fadiga ou exaustdo, dificuldade de
concentracdo e rigidez cervical, podem seguir-se a resolugao
da cefaleia, persistindo até 48 horas; estes estio menos bem
estudados.
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1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
Descricao:

Enxaqueca com aura, em que a aura consiste em sintomas
visuais e/ou sensitivos, e/ou da fala/linguagem, mas nao de fraqueza
motora, e caracteriza-se por desenvolvimento gradual, com
duragdo de cada sintoma nao superior a uma hora, com mistura

de caracteristicas positivas e negativas e reversibilidade completa.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura com ambos dos seguintes:
|. sintomas visuais, sensitivos e/ou da fala/linguagem, totalmente
reversiveis,

2. sem sintomas motores, do tronco cerebral ou retinianos.

1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
Descricao:

Enxaqueca com aura tipica em que a aura é acompanhada
ou seguida, em 60 minutos, por uma cefaleia com ou sem

caracteristicas de enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios cumprem os critérios de |.2.1 Enxaqueca com aura
tipica e o critério B seguinte:

B. Cefaleia, com ou sem caracteristicas de enxaqueca, acompanha

ou segue-se a aura dentro de 60 minutos.

1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
Descricao:
A enxaqueca com aura tipica em que a aura nao é acompanhada

nem seguida por cefaleia de qualquer espécie.

Critérios de diagnéstico:

A. Episdédios cumprem os critérios de |.2.1 Enxaqueca com aura
tipica e o critério B seguinte:

B. Nenhuma cefaleia acompanha ou segue a aura dentro de 60

minutos.

Comentdrios: Em alguns doentes, uma aura tipica é sempre
seguida por cefaleia de enxaqueca, mas muitos doentes tém,
além disso, episédios com aura seguida de uma cefaleia menos
distinta, ou mesmo sem cefaleia. Um nimero de doentes tem
exclusivamente 1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia.

Na auséncia de cefaleia com critérios de |.| Enxaqueca
sem aura, o diagndstico preciso da aura e a sua distincio de
mimetizadores que podem traduzir doencas graves (por exemplo,
acidente isquémico transitério) torna-se mais dificil e muitas vezes
requer investigagdo. Quando a aura ocorre, pela primeira vez,
depois dos 40 anos, os sintomas sao exclusivamente negativos (por
exemplo, hemiandpsia) ou a aura é prolongada ou muito curta,
outras causas, particularmente o acidente isquémico transitério,

devem ser excluidas.

1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
Termos previamente utilizados: Enxaqueca da artéria basilar;
enxaqueca basilar; enxaqueca de tipo basilar.

Descricao:
A enxaqueca com sintomas de aura claramente originarios do
tronco cerebral, mas sem fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para |.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura com ambos dos seguintes:
|. Pelo menos dois dos seguintes sintomas de tronco cerebral
totalmente reversiveis:
a. disartria'
b. vertigem?
c. acufeno
d. hipoacusia®
e. diplopia*
f. ataxia ndo atribuivel a défice sensitivo
g. diminuicio do nivel de consciéncia (GCS igual ou inferior a 13)®
2. sem sintomatologia motora® ou retiniana

Notas:

|. A disartria deve ser distinguida da afasia.

2. A vertigem nao inclui e deve ser distinguida de tonturas.

3. Este critério nao é cumprido por sensagées de plenitude do
ouvido.

4. A diplopia nao inclui (ou exclui) visao turva.

5.A Glasgow Coma Scale (GCS) pode ter sido avaliada
durante a admissao; alternativamente, os défices claramente
descritos pelo doente permitem a estimativa da GCS.

6. Quando os sintomas motores estdo presentes, codifica-se
como 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentdrios: Os termos enxaqueca da artéria basilar ou
enxaqueca basilar foram utilizados originalmente, mas como o
envolvimento da artéria basilar é improvavel, prefere-se o termo
enxaqueca com aura do tronco cerebral.

Existem sintomas de aura tipica, para além dos sintomas de
tronco cerebral, durante a maior parte dos episédios. Muitos
doentes que tém episédios com aura do tronco cerebral também
descrevem outros episédios com aura tipica e devem ser
codificados para |.2.1 Enxaqueca com aura tipica e 1.2.2 Enxaqueca
com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério Bl pode ocorrer com a
ansiedade e hiperventilacio, estando sujeitos a erros de interpretacao.

1.2.3 Enxaqueca hemiplégica’
Descrigao:
Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura consistindo em ambos os seguintes:
|. fraqueza motora totalmente reversivel?
2. sintomas visuais, sensitivos e/ou de fala/linguagem totalmente
reversiveis
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Notas:

I. O termo “plégico” significa paralisia na maioria das linguas,
mas a maioria dos episddios sao caracterizados por fraqueza
motora.

2. Os sintomas motores geralmente duram menos de 72 horas,
mas, em alguns doentes, a fraqueza motora pode persistir
durante semanas.

Comentadrio: Pode ser dificil distinguir a fraqueza motora de
sintomas sensitivos negativos.

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Descricao:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora e, pelo menos,
um familiar em primeiro ou segundo grau tem enxaqueca com
aura, incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:

A. Episdédios preenchendo os critérios de 1.2.3 Enxaqueca
hemiplégica

B. Pelo menos um familiar em primeiro ou segundo grau teve
episdédios com os critérios para |.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentdrios: Novos dados genéticos tém permitido uma
definicdo mais precisa de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar
(FHM) do que era possivel previamente. Subtipos genéticos
especificos tém sido identificados: na FHM| ha mutagées no gene
CACNAIA (que codifica para um canal de célcio) no cromossoma
19; na FHM 2 ha mutagoes no gene ATPIA2 (que codifica para a
K/Na-ATPase) no cromossoma |; na FHM 3 ha mutacées no gene
SCNIA (que codifica para um canal de sédio) no cromossoma 2.
Pode haver outros loci ainda nao identificados. Quando o teste
genético é feito, o subtipo genético (se descoberto) deve ser
especificado no quinto digito.

Tem sido demonstrado que |.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar (FHM) apresenta sintomas de tronco cerebral muito
frequentemente, para além dos sintomas tipicos da aura e cefaleia,
que quase sempre ocorrem. Raramente, durante os episédios
FHM podem ocorrer perturbacdes da consciéncia (as vezes
incluindo coma), confusao mental, febre e pleocitose no liquido
cefalorraquidiano (LCR).

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM) pode ser
confundida com epilepsia e tratada como tal (sem sucesso).
Episédios de FHM podem ser desencadeados por um traumatismo
craniano ligeiro. Em aproximadamente 50% das familias com FHM,
ocorre ataxia cerebelosa crénica progressiva, independentemente
dos episédios de enxaqueca.

1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Foi demonstrada uma mutagao no gene CACNAIA.

1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1|.2.3.1 Enxaqueca
hemiplégica familiar

B. Foi demonstrada uma mutagao causal no gene ATPIA2.

1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Foi demonstrada uma mutagdo causal no gene SCNIA.

1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca
hemiplégica familiar

B. Os testes genéticos nao demonstraram nenhuma mutagao nos
genes CACNAIA, ATPIA2 ou SCNIA.

1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
Descricao:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora e nenhum
familiar, em primeiro ou em segundo grau, tem enxaqueca com
aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1.2.3 Enxaqueca
hemiplégica

B. Nenhum familiar em primeiro ou em segundo grau cumpre os
critérios de |.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentdrios: Estudos epidemiolégicos tém mostrado que os
casos esporadicos tém aproximadamente a mesma prevaléncia
dos casos familiares.

Os episddios em |.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporddica tém
as mesmas caracteristicas clinicas de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar. Alguns casos aparentemente esporadicos tém mutagoes
causadoras de FHM; em alguns familiares, em primeiro ou segundo
grau, a enxaqueca hemiplégica acaba por aparecer, completando
os critérios para |.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar e exigindo
a mudanca de diagnéstico.

Casos esporadicos geralmente exigem testes de neuroimagem
e outros exames para descartar outras causas. A puncao lombar
pode ser necessaria mediante a suspeita de 7.3.5 Sindrome de
cefaleia e défices neurolégicos transitérios com linfocitose do liquido
cefalorraquidiano (HaNDL).

1.2.4 Enxaqueca retiniana
Descricao:

Episédios repetidos de perturbagao visual monocular, incluindo
cintilacdes, escotomas ou amaurose, associados a cefaleia tipo
enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para |.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura caracterizada por ambos dos seguintes:
|. fenémeno visual monocular, positivos e/ou negativos (por
exemplo, cintilagdes, escotoma ou amaurose) totalmente
reversivel confirmado durante um episédio por um dos dois
ou ambos dos seguintes:
a. exame clinico dos campos visuais
b. desenho feito pelo doente (apds uma instrucao clara) de
um defeito monocular do campo visual
2. Pelo menos duas das seguintes:
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a. alastra gradualmente durante =5 minutos
b. sintomas com 5 a 60 minutos de duragao
c. acompanhada ou seguida, em 60 minutos, por cefaleia
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 e
foram excluidas outras causas de amaurose fugaz.

Comentdrios: Alguns doentes que se queixam de perturbacao
visual monocular tém de facto hemiandpsia. Foram relatados
alguns casos sem cefaleia, mas a etiologia ndo pode ser atribuida
a enxaqueca.

1.2.4 Enxaqueca retiniana é uma causa extremamente rara de
perda visual monocular transitéria. Tém sido descritos casos de
perda visual monocular permanente associada a enxaqueca. E
necessaria investigacdo adequada para excluir outras causas de
amaurose monocular transitoria.

1.3 Enxaqueca crénica
Descricao:

Cefaleia ocorrendo em |5 ou mais dias por més, durante
mais de 3 meses, em que pelo menos em 8 dias por més, tem as
caracteristicas da cefaleia de enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia (idéntica a cefaleia de tipo tensio e/ou a da enxaqueca')
em =15 dias por més, durante> 3 meses e preenchendo os
critérios Be C

B. Ocorrendo em um doente que tenha tido, pelo menos cinco
episédios, preenchendo os critérios B-D de |.| Enxaqueca sem
aura efou critérios B e C de 1.2 Enxaqueca com aura

C. Em = 8 dias por més durante> 3 meses, cumprindo algum dos
seguintes’:

|. critérios C e D de |.| Enxaqueca sem aura

2. critérios B e C de 1.2 Enxaqueca com aura

3. conviccao do doente de que é enxaqueca no inicio e aliviada
por um triptano ou ergotaminico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.3*

Notas:

|. A razao para separar a |.3 Enxaqueca crénica dos tipos de
enxaqueca episddica é que é impossivel distinguir episédios
individuais em doentes com cefaleias muito frequentes ou
continuas. De facto, as caracteristicas da cefaleia podem
mudar nao sé6 de dia para dia, mas mesmo dentro do dia. E
extremamente dificil manter estes doentes sem medicacao a
fim de observar a histéria natural da cefaleia. Nesta situacao,
sao considerados os episédios com ou sem aura, bem como
as cefaleias semelhantes a enxaqueca e a cefaleia de tipo
tensao (mas nao as cefaleias secundarias).

2. A caracterizacao de cefaleia frequente recorrente requer,
em geral, um diario para registar informagées sobre a dor
e os sintomas associados, dia a dia, pelo menos durante um
més.

3. Como as cefaleias idénticas a cefaleia de tipo tensao se
enquadram nos critérios diagnésticos da 1.3 Enxaqueca
crénica, este diagndstico exclui o diagnéstico de 2. Cefaleia
de tipo tensdo ou os seus tipos.

4. 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio pode apresentar
caracteristicas sugestivas de |.3 Enxaqueca crénica. Esta
Ultima perturbacido evolui ao longo do tempo de I.I

Enxaqueca sem aura e/ou |.2 Enxaqueca com aura; portanto,
quando esses critérios A-C sdo preenchidos por cefaleia
que, sem ambiguidade, ¢é diaria e incessante de <24 horas
apos o inicio, codifique como 4.10 Cefaleia persistente didria
desde o inicio. Quando o modo de inicio nao é recordado ou
é incerto, codifica-se como |.3 Enxaqueca crénica.

5. A causa mais comum de sintomas sugestivos de enxaqueca
crénica € o uso excessivo de medicagao, conforme definido
em 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo. Cerca de
50% dos doentes aparentemente com |.3 Enxaqueca
crénica revertem para um tipo de enxaqueca episédica,
apds a retirada da medicacdo; esses doentes sao em certo
sentido erroneamente diagnosticados como 1.3 Enxaqueca
crénica. Da mesma forma, muitos doentes com aparente uso
excessivo de medicacdo ndo melhoram apds a retirada da
medicacao e o diagnéstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicacdo pode em certo sentido nao ser apropriado
(assumindo que a cronicidade induzida pelo abuso de
medicamentos é sempre reversivel). Por estas razoes e,
por causa da regra geral, os doentes que preencherem os
critérios de |.3 Enxaqueca crénica e 8.2 Cefaleia uso excessivo
de medicacGo devem receber ambos os diagndsticos. Apds
a retirada de medicamentos, a enxaqueca pode reverter
para um tipo episédico ou permanecer crénica, sendo
reclassificada em conformidade; neste Ultimo caso, o
diagndstico 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo pode
ser anulado.

1.4 Complicac6es da enxaqueca
Comentdrio: Cobdigos separados para o tipo, subtipo ou
subforma da enxaqueca e para a complicagao.

1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
Descricao:

Episédio de enxaqueca debilitante com uma duragao superior
a 72 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédio de cefaleia, preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um doente com |.| Enxaqueca sem aura efou 1.2
Enxaqueca com aura, semelhante a episodios anteriores, exceto
para a sua duragio e gravidade
C. Ambas as seguintes caracteristicas:
|. sem remissdao em> 72 horas'
2. dor e/ou sintomas debilitantes associados?
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. Aceita-se a remissao até |2 horas por acdo de medicacio
ou do sono.
2. Casos ligeiros, nao satisfazendo o critério C2, sao codificados
como |.5.1 Enxaqueca provdvel sem aura.

Comentdrios: Cefaleias com as caracteristicas de |.4.1 Estado
de mal de enxaqueca podem, muitas vezes, ser causadas por uso
excessivo de medicacao. Quando a cefaleia nestas circunstancias
satisfaz os critérios para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo,
codifica-se para esta cefaleia e para o tipo ou subtipo relevante
de enxaqueca, mas, nao para |.4.| Estado de mal de enxaqueca.
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Quando o uso excessivo de medicagdo é de duragao inferior a
3 meses, usa-se apenas o cédigo do(s) tipo(s) ou subtipo(s) de
enxaqueca apropriado(s).

1.4.2 Aura persistente sem enfarte
Descricao:

Sintomas de aura persistentes, por uma semana ou mais, sem
evidéncias de enfarte em neuroimagem.

Critérios de diagnéstico:

A. Aura preenchendo o critério B

B. Ocorrendo em um doente com |.2 Enxaqueca com aura e
semelhante a auras precedentes, exceto que um ou mais
sintomas da aura persistem durante =1 semana.

C. Neuroimagem nao mostra evidéncia de enfarte

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Sintomas de aura persistentes sao raros, mas
bem documentados. Sao frequentemente bilaterais e podem durar
meses ou anos. O minimo de uma semana do critério B é baseado
na opinido de especialistas e deve ser formalmente estudada.

A investigacao diagnéstica deve permitir a distincao entre |.4.2
Aura persistente sem enfarte e 1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca e a
exclusao de aura sintomatica resultante de um enfarte cerebral de
outra etiologia. Episédios de aura prolongada que duram menos
de | semana, nao preenchendo os critérios de |.2.1 Enxaqueca
com aura tipica, sao codificados como |.5.2 Enxaqueca com aura,
provavel.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
Descricao:

Um ou mais sintomas de aura de enxaqueca associados a uma
lesao cerebral isquémica no territério apropriado demonstrada
por neuroimagem, com inicio durante o curso de um episédio
tipico de enxaqueca com aura.

Critérios de diagnéstico:

A. Um episédio de enxaqueca, preenchendo os critérios B e C

B. Ocorrendo em doente com |.2 Enxaqueca com aura e
semelhante a episddios anteriores, exceto um ou mais sintomas
da aura, que persistem durante> 60 minutos'

C. Neuroimagem demonstrando um enfarte numa area relevante.

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Pode haver sintomas adicionais atribuiveis ao enfarte.

Comentdrios: Num individuo com enxaqueca, o enfarte
cerebral pode ser categorizado como enfarte cerebral de outra
causa coexistindo com |. Enxaqueca, enfarte cerebral de outra
causa apresentando sintomas semelhantes a 1.2 Enxaqueca com
aura ou enfarte cerebral no decurso de um episédio tipico de 1.2
Enxaqueca com aura. Apenas o Ultimo cumpre os critérios de 1.4.3
Enfarte devido a enxaqueca.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca ocorre principalmente na
circulagdo posterior e em mulheres jovens.

Em varios estudos de base populacional tem sido demonstrado
um risco duas vezes maior de acidente vascular cerebral isquémico,
em doentes com enxaqueca com aura. No entanto, deve notar-se

que estes nao sao enfartes devidos a enxaqueca. Os mecanismos
do aumento do risco de acidente vascular cerebral isquémico, em
doentes com enxaqueca sao pouco claros; de igual modo, a relagao
entre o aumento do risco e a frequéncia da aura e a natureza dos
sintomas da aura denotando o aumento de risco, é desconhecida.
A maioria dos estudos tem demonstrado a nao associagao de |.|
Enxaqueca sem aura com o acidente vascular cerebral isquémico.

1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca
com aura
Descricao:

Crise epilética provocada por um episédio de enxaqueca com

aura.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédio cumprindo os critérios de diagnéstico para um tipo de
crise epilética e critério B seguinte

B. Ocorrendo num individuo com 1.2 Enxaqueca com aura e
durante, ou até uma hora apés, um episédio de enxaqueca com
aura

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Enxaqueca e epilepsia sao exemplos prototipicos
de perturbacdes cerebrais paroxisticas. Apesar de cefaleias tipo
enxaqueca serem frequentemente observadas no periodo pés-
ictal da crise epilética, as vezes uma convulsao ocorre durante
ou apds um episédio de enxaqueca. Esse fendmeno, por vezes
referido como migralepsia, é raro e originalmente descrito em
doentes com |.2 Enxaqueca com aura. Ainda nao ha evidéncia da

sua associacao com |.| Enxaqueca sem aura.

1.5 Enxaqueca provavel
Termo previamente utilizado: Perturbagao associada a enxaqueca.

Codificado em outro lugar:

Cefaleia semelhante a cefaleia da enxaqueca, secundaria a
outra doenca (enxaqueca sintomatica), é codificada de acordo com
essa perturbagao.

Descricao:

Episédios semelhantes a enxaqueca, mas faltando uma
caracteristica para cumprir todos os critérios de um tipo ou subtipo
de enxaqueca codificado acima e nao cumprindo os critérios de
outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo todos, menos um dos critérios de Aa D
para |.| Enxaqueca sem aura ou todos, menos um dos critérios
de A a C para |.2 Enxaqueca com aura

B. Nao cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Ao fazer um diagnéstico de cefaleia, os episédios
que satisfazem os critérios de 2. Cefaleia de tipo tensdo e de 1.5
Enxaqueca provdvel sao codificados como aquele, de acordo com
a regra geral de que um diagndstico definitivo prevalece sobre
um diagnédstico provavel. No entanto, em doentes que ja tém

um diagnéstico de enxaqueca e onde o desafio é contabilizar
os episdédios que vao ocorrendo (por exemplo, como medida
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de resultados num ensaio clinico), os episédios que satisfazem
os critérios de 1.5 Enxaqueca provivel devem ser registados
como enxaqueca. A razao disto é que os episédios moderados
de enxaqueca ou os tratados, precocemente, muitas vezes nao
atingem todas as caracteristicas necessarias para o diagnéstico
de episédio de enxaqueca, mas respondem aos tratamentos
especificos da enxaqueca.

1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Episddios preenchendo todos, menos um dos critérios de Aa D
para |.| Enxaqueca sem aura

B. Nao cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo todos, menos um dos critérios de Aa C
para |.2 Enxaqueca com aura ou um dos seus subtipos

B. Nao cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

1.6 Sindromes episédicas que podem ser
associados a enxaqueca

Termos previamente utilizados: Sindromes periddicas infantis;
sindromes periédicas da infancia.

Comentdrios: Este grupo de perturbagdes ocorre em doentes
que também tém |.| Enxaqueca sem aura ou |.2 Enxaqueca com
aura ou que tém uma probabilidade aumentada para desenvolver
uma dessas doengas. Embora historicamente observadas na
infancia, podem também ocorrer em adultos.

Sindromes adicionais podem ocorrer nestes doentes, incluindo
episédios de enjoo no movimento e perturbagoes do sono, como
sonambulismo, soniloquo, terrores noturnos e bruxismo.

1.6.1 Perturbacao gastrintestinal recorrente

Termos previamente utilizados: Dor abdominal crénica; dor
abdominal funcional; dispepsia funcional; sindrome do intestino
irritavel; sindrome da dor abdominal funcional.

Descricao:

Episédios recorrentes de dor abdominal e/ou desconforto,
nauseas e/ou vémitos, ocorrendo raramente, cronicamente ou em
intervalos previsiveis, que podem ser associados a enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos cinco episédios distintos de dor abdominal e/ou
desconforto e/ou nauseas e/ou vomitos

B. Exame e avaliagao gastrointestinais normais

C. Nao atribuida a outra perturbacao.

1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos
Descricao:

Episédios recorrentes de nduseas e voémitos intensos,
geralmente estereotipados num individuo e com periodicidade
previsivel. Os episédios podem associar-se a palidez e letargia. Ha

resolucao completa dos sintomas entre os episédios.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios de nauseas e vomitos intensos,
cumprindo os critérios B e C
B. Estereotipia em cada doente e recorréncia com periodicidade
previsivel
C. Todas as seguintes:
|. nduseas e vémitos ocorrem, pelo menos, quatro vezes por hora
2. episddios duram = | hora e até |0 dias
3. intervalos entre episddios = | semana
D. Livre de sintomas entre os episédios
E. N3o atribuida a outra perturbacao.'

Nota:
|. Em particular, a histéria e o exame fisico ndo mostram sinais
de doencga gastrintestinal.

Comentadrios: |.6.1.1 Sindrome de vomitos ciclicos € normalmente
uma condigdo episddica autolimitada que ocorre na infancia, com
periodos de normalidade completa entre os episédios. A natureza
ciclica é a sua caracteristica principal e é previsivel.

Esta perturbagao foi incluida pela primeira vez como uma
sindrome periédica da infincia na ICHD-2. As caracteristicas
clinicas da sindrome sao semelhantes aos encontrados em
associagdo com enxaqueca e varias linhas de investigagao nos
Ultimos anos tém sugerido que a sindrome de vémitos ciclicos é
uma condi¢ao relacionada com a enxaqueca.

1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
Descricao:

Perturbacao idiopatica, observada principalmente em criangas,
como episéddios recorrentes de dor moderada a grave na linha
média abdominal, associados a sintomas vasomotores, niuseas e
vémitos, com duracio de 2 a 72 horas e com normalidade entre os
episédios. A cefaleia nao ocorre durante os episédios.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios de dor abdominal, preenchendo os
critérios de Ba D
B. A dor tem, pelo menos, duas das trés caracteristicas seguintes:
|. localizagao da linha média, peri-umbilical ou mal localizada
2. dor em moedeira
3. intensidade moderada ou grave
C. Durante os episédios, pelo menos dois dos seguintes quatro
sintomas ou sinais associados:
|. anorexia
2. nauseas
3. vémitos
4. palidez
D. Os episddios duram de 2 a 72 horas, quando nao tratados ou
tratados sem sucesso
E. Livre de sintomas entre os episédios
F. NZo atribuida a outra perturbacio.'

Nota:

I. Em particular, a histéria e o exame fisico ndo mostram sinais

de doencas gastrintestinais ou renais ou tais doencas foram
descartadas pela investigacao.

A dor de

Comentdrios: 1.6.1.2  Enxaqueca abdominal é
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suficientemente intensa para interferir com as atividades diarias normais.

Em criancas mais novas, a presenca de cefaleia é muitas vezes
descurada. Deve ser feita uma histéria cuidadosa da presenca ou
auséncia de cefaleia e, se esta for identificada durante os episédios,
o diagnéstico de |.1 Enxaqueca sem aura deve ser considerado.

As criangas podem ter dificuldade em distinguir a anorexia das
nauseas. A palidez é muitas vezes acompanhada por olheiras. Em
alguns doentes, o rubor é o fenémeno vasomotor predominante.

A maioria das criangas com enxaqueca abdominal desenvolvera
enxaqueca ao longo da vida.

1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
Descricao:

Perturbacao caracterizada por episédios breves e recorrentes
de vertigem, que aparecem sem aviso e resolvem-se de forma
espontdnea, em criangas saudavesis.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios preenchendo os critérios B e C
B. A vertigem' ocorre sem aviso, maxima no inicio e resolvendo-se
espontaneamente apos alguns minutos a horas, sem perda de
consciéncia
C. Pelo menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais associados:
|. nistagmo
2. ataxia
3. vémitos
4. palidez
5. medo
D. Exame neurolégico e fungdes audiométricas e vestibulares
entre episédios normais
E. Nao atribuida a outra perturbacéo.?

Notas:
|. As criancas mais novas com vertigem podem nao ser capazes
de descrever os sintomas vertiginosos. Em criancas mais
novas, episédios de instabilidade observados pelos pais
podem ser interpretados como vertigens.
2. Em particular, foram excluidos tumores da fossa posterior,
convulsdes e perturbagdes vestibulares.

Comentdrios: A relagdo entre 1.6.2 Vertigem paroxistica
benigna e Al.6.6 Enxaqueca vestibular (ver Apéndice) precisa de
ser mais bem estudada.

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno
Descricao:

Episédios recorrentes de inclinacio da cabeca para um lado,
eventualmente com ligeira rotagao, com remissao espontanea. Ocorre
em lactentes e criangas mais novas, com inicio no primeiro ano.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios' recorrentes em crianca, cumprindo os critérios B e C
B. Inclinacdo da cabeca para um dos lados, com ou sem ligeira
rotacao, regredindo espontaneamente apds alguns minutos a dias
C.Pelo menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais
associados:
|. palidez
2. irritabilidade
3. mal-estar

4. vomitos

5. ataxia?
D. Exame neuroldgico normal entre os episodios
E. Nao atribuida a outra perturbacao?

Notas:

|. Os episédios tendem a recorrer mensalmente.

2. A ataxia € mais provavel nas criancas mais velhas da faixa
etaria afetada.

3. O diagnéstico diferencial inclui refluxo gastro-esofagico,
distonia de torcao idiopatica e crises parciais complexas,
mas uma atencao especial deve ser dada a fossa posterior e a
jungao craniocervical, onde lesdes congénitas ou adquiridas
podem produzir torcicolo.

Comentdrios: A cabeca da crianca pode ser reposta na
posicdo neutra durante os episédios: pode ser encontrada alguma
resisténcia, superavel.

Estas observacoes precisam de ser mais validadas por diarios de
doentes, entrevistas estruturadas e recolha longitudinal de dados.

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno pode evoluir para 1.6.2
Vertigem paroxistica benigna ou 1.2 Enxaqueca com aura
(particularmente 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral) ou
cessar sem outros sintomas.
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2. Cefaleia tipo tensao (TTH/CTT)

2.1 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente associada
a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensiao episddica pouco frequente nao
associada a dor pericraniana
2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente
2.2.1 Cefaleia tipo tensao episédica frequente associada a dor
pericraniana
2.2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente nao associada a
dor pericraniana
2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
2.3.1 Cefaleia tipo tensao croénica associada a dor pericraniana
2.3.2 Cefaleia tipo tensao crénica nao associada a dor
pericraniana
2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
2.4.] Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente, provavel
2.4.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente, provavel
2.4.3 Cefaleia tipo tensao crénica, provavel

Termos previamente utilizados: Cefaleia de tensao, cefaleia de

falai falai

contragao muscular, cefaleia psicomiogénica, c dosstress,

comum, cefaleia essencial, cefaleia idiopéatica e cefaleia psicogénica.

Codificada noutro local:
Cefaleia tipo tensdo atribuida a outra patologia é codificada
nessa patologia.

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

De acordo com as circunstincias, aplicam-se trés regras a

cefaleia do tipo tensao:

. Quando uma nova cefaleia com caracteristicas de cefaleia
tipo tensao ocorre, pela primeira vez, em estreita relacdo
temporal, com uma perturbacao, reconhecida como causa
de cefaleia, ou preenche outros critérios que causam
esta alteracdo, a nova cefaleia é codificada como cefaleia
secundaria atribuida a alteracdo que a causa.

2. Quando uma cefaleia tipo tensdo preexistente se torna
crénica, em estreita relagao temporal com uma perturbacao,
reconhecida como uma causa de cefaleia, devem ser
atribuidos os dois diagndsticos, o diagnéstico inicial de
cefaleia do tipo tensao e o diagndstico de cefaleia secundaria.

w

.Quando a cefaleia tipo tensdo preexistente se torna
significativamente pior (a frequéncia e/fou a intensidade
aumentam, o dobro ou mais) em estreita relacao temporal
com a perturbagao causal, ambos os diagnésticos de cefaleia
do tipo tensao inicial e de cefaleia do tipo tensao secundaria,
devem ser atribuidos, desde que haja clara evidéncia de
que aquela alteracao pode causar cefaleia.

No caso de cefaleia do tipo tensdo crénica em associagao
com abuso medicamentoso, a estreita relacao temporal é
muitas vezes dificil de estabelecer. Em todos estes casos
ambos os diagndsticos, 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica e
8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso, devem ser atribuidos.

Introducdo
2. Cefaleia do tipo tensdo € muito comum, com uma prevaléncia
ao longo da vida na populagdo em geral entre 30% a 78% nos

diferentes estudos. E com um alto impacto socioeconémico.

Embora este tipo de cefaleia tenha sido previamente
considerado como primariamente psicogénica, surgiram varios
estudos apés a publicacao da ICHD-| sugerindo uma forte base
neurobioldgica, pelo menos, para os subtipos mais graves de
cefaleia tipo tensdo.

A divisdo da 2. Cefaleia tipo tensdo nos tipos, episddico e crénico,
que foi introduzida na ICHD-I, provou ser extremamente util. Na
ICHD-I, a tipo episédica foi posteriormente dividida no tipo pouco
frequente, com menos de um episédio de cefaleias por més, e no
tipo frequente. 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente que
pode estar associada a incapacidade consideravel e, algumas vezes,
requer tratamentos dispendiosos. Em contraste, a 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episddica pouco frequente, que ocorre em quase toda
a populacao, habitualmente tem um impacto muito reduzido no
individuo e, na maioria dos casos, nao requer cuidados médicos. A
distingao entre a 2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco frequente e
a 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episédica frequente separa os individuos
que tipicamente n3o requerem intervencdo médica e evita a
atribuicao da categoria de cefaleia grave a maioria da populacao,
permitindo, contudo, a classificagao da sua cefaleia. A 2.3 Cefaleia
tipo tensdo crénica é uma doenca grave, comprometendo bastante
a qualidade de vida e causando grande incapacidade.

Os mecanismos exatos da 2. Cefaleia tipo tensdo nao sao
conhecidos. Os mecanismos periféricos da dor exercem, muito
provavelmente, um papel na 2. | Cefaleia tipo tensdo episodica pouco
frequente e na 2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente, ao passo
que mecanismos centrais exercem um papel mais importante
na 2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica. O aumento do desconforto
pericraniano é o achado anormal mais significativo em doentes com
qualquer tipo da 2. Cefaleia tipo tensdo: esta tipicamente presente
no periodo interictal é exacerbado durante a cefaleia e aumenta
com a intensidade e a frequéncia das cefaleias. O aumento da
sensibilidade tem provavelmente importancia fisiopatolégica. Por
isso, a ICHD-II distinguiu os pacientes com e sem esta alteracao
dos musculos pericranianos, subdivisao que se manteve na ICHD-
3 beta para estimular mais a pesquisa nesta area.

A dor pericraniana ¢é facilmente detetada e despertada pela
palpagao manual. Pequenos movimentos de rotagao feitos com os
dedos indicador e médio, e uma pressao firme (preferencialmente
realizada com um palpémetro), permite atribuir pontuagoes de
sensibilidade local de 0 a 3 para os musculos frontal, temporal,
masséter, pterigoide, esternocleidomastoideu, esplénio e trapézio.
Estas podem ser somada para obter a pontuacdo total de
desconforto total para cada paciente. Estas medidas sao Gteis na
orientacao do tratamento, e dao objetividade e credibilidade as
explicacdes a dar ao doente.

Nas cefaleias primarias, as dificuldades de diagndstico mais
frequentes encontram-se ao tentar discriminar entre 2. Cefaleia
do tipo tensdo e formas moderadas de |.| Enxaqueca sem aura.
Isto é sobretudo porque os pacientes com cefaleias frequentes
muitas vezes sofrem das duas patologias. Foi sugerido restringir os
critérios de diagndstico da 2. Cefaleia tipo tensdo na esperanca de
excluir a enxaqueca que fenotipicamente se parece com a cefaleia
do tipo tensdo. Estes critérios foram propostos no Apéndice da
ICHD-Il como A2. Cefaleia do tipo tensdo. No entanto, o aumento
na especificidade dos critérios reduz a sua sensibilidade, resultando
dai numa maior proporcao de doentes, cujas cefaleias poderiam
ser classificadas apenas como 2.4 Cefaleia tipo tensdo provdvel ou
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1.5 Enxaqueca provdvel. Sem evidéncia que estas alteragdes venham
a ser benéficas, estes critérios de diagnéstico restritos mantém-se
no Apéndice, apenas com propdsitos de investigacao. A Comissao
de Classificagdo recomenda a comparagao entre doentes
diagnosticados de acordo com cada tipo de critérios, ndo s6 para
caracterizagao dos aspetos clinicos, mas também para entender os
mecanismos fisiopatolégicos e a resposta aos tratamentos.

2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco
frequente
Descricao:

Episédios pouco frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral,
com carater de pressio ou aperto, de intensidade média a
moderada, durando de minutos a dias. A dor nao piora com
atividade fisica de rotina e ndo se associa a nauseas, mas pode
haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos 10 episédios de cefaleias ocorrendo em < | dia por
més em média (< 12 dias por ano) e preenchendo os critérios
deBaD

B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias

C.A cefaleia tem pelo menos duas das quatro seguintes
caracteristicas:

. localizacao bilateral
. tipo pressao ou aperto (nao pulsatil)
. intensidade ligeira ou moderada

A wWw N

. nao é agravada por atividade fisica de rotina como caminhar
ou subir escadas
D. Ambos os seguintes critérios:
|. sem nauseas e/ou vémitos
2. apenas um dos dois: fotofobia ou fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. Quando a cefaleia preenche os critérios de ambas 1.5
Enxaqueca provavel e 2.1 Cefaleia do tipo-tensdo episddica
pouco frequente, é classificada como 2.1 Cefaleia tipo-tensdo
episédica pouco frequente (ou como outro subtipo para o qual
os critérios sejam preenchidos) segundo a regra geral de que
o diagnéstico definitivo prevalece sobre o provavel.

2.1.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os episédios preenchem os critérios de 2. | Cefaleia tipo tensdo
episédica pouco frequente

B. Aumento da dor pericraniana a palpacao manual

2.1.2 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente nao associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os episédios preenchem os critérios de 2. | Cefaleia tipo tensdo
episédica pouco frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana

2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente
Descricao:
Episédios frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral, sentida

como pressdo ou aperto, de intensidade ligeira a moderada,
durando de minutos a dias. A dor nao piora com a atividade fisica
de rotina, ndo se associa a nauseas, mas pode haver fotofobia ou
fonofobia.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos |0 episddios de cefaleias que ocorrem em média |
a 14 dias/més por mais de 3 meses (=12 dias e <180 dias por
ano) e preenchendo os critérios de B a D

B. A cefaleia dura entre 30 minutos e 7 dias

C.A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro

caracteristicas:

. localizagao bilateral
. tipo pressao ou aperto (nao pulsatil)

. intensidade ligeira ou moderada

AW

. ndo é agravada por atividade fisica de rotina como caminhar
ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
|. auséncia de nauseas e vomitos
2. apenas um dos seguintes sintomas esta presente: fotofobia
ou fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. Quando a cefaleia preenche os critérios para ambas 1.5
Enxaqueca provavel e 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episédica
frequente classifica-se como 2.2 Cefaleia do tipo-tensdo
episodica frequente (ou qualquer dos seus subtipos cujos os
critérios estejam preenchidos) segundo a regra geral que o
diagnéstico definitivo prevalece sobre o provavel.

Comentdrio: 2.2 Cefaleia tipo tensdo frequente coexiste
muitas vezes com a |.| Enxaqueca sem aura. Ambas as alteracoes
necessitam de ser identificadas, preferencialmente por um
calendario de registo diario das cefaleias, porque o tratamento da
enxaqueca difere consideravelmente do da cefaleia tipo tensio. E
importante educar os doentes a distinguir entre estes dois tipos de
cefaleias, a fim de escolherem o tratamento adequado e evitarem
o abuso de medicagao e as consequéncias adversas do 8.2 Cefaleia

por abuso medicamentoso.

2.2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os episédios devem preencher os critérios de 2.2 Cefaleia tipo
tensdo episodica frequente

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a palpacao
manual

2.2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

nao associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os Episddios preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia tipo
tensdo episédica frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana
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2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
Codificada noutro local:
4.10 Cefaleia persistente didria de novo

Descricao:

Uma perturbagio que evolui da cefaleia tipo tensdo episédica
frequente, com episédios diarios ou muito frequentes de cefaleia,
tipicamente bilateral, sentida como pressao ou aperto e intensidade
ligeira a moderada, que duram horas a dias, ou continua. A dor nao
piora com a atividade fisica de rotina, mas pode estar associada a
nauseas ligeiras, fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia ocorre em média |15 dias ou mais por més, por > 3
meses (=180 dias por ano), preenche os critérios de Ba D
B. A cefaleia dura horas ou dias, ou é continua
C.A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
caracteristicas:
|. localizagao bilateral
. tipo pressao ou aperto (nao pulsatil)

2
3. intensidade ligeira ou moderada
4. nao é agravada por atividades fisicas de rotina como
caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
|. apresenta s6 um dos seguintes sintomas: fotofobia, fonofobia
ou nauseas ligeiras
2. auséncia de vémitos e de nduseas moderadas ou graves

E. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

|. Ambas as 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica e a 1.3 Enxaqueca
crénica requerem a existéncia de cefaleia em 15 ou mais
dias por més. Para a 2.3 Cefaleia de tensdo crénica a cefaleia
dura pelo menos |5 dias, preenche os critérios B-D da 2.2
Cefaleia tipo tensdo episédica frequente; para a |.3 Enxaqueca
crénica a cefaleia dura, pelo menos 8 dias, e preenche os
critérios B-D da |.| Enxaqueca sem aura. Um doente pode,
portanto, preencher todos os critérios de ambos os tipos de
diagnéstico, por exemplo, tendo cefaleias em 25 dias por
més, preenchendo critérios de diagndstico da enxaqueca, em
8 dias, e os critérios de diagndstico da cefaleia tipo tensao,
em |7 dias. Neste caso, sé o diagnéstico de 1.3 Enxaqueca
crénica deve ser atribuido.

I

2.3 A Cefaleia tipo tensdo cronica evolui ao longo do tempo a
partir da 2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente; quando
os critérios de A - E sdo preenchidos por uma cefaleia que,
inequivocamente, ¢ diria e nao desaparece em menos de 24
horas apés o inicio, deve ser codificada como 4.10 Cefaleia
persistente didria de novo. Quando nado é possivel recordar
o modo de instalacao ou é duvidoso, codificar como 2.3
Cefaleia tipo tensdo crénica.

w

. Em muitos casos duvidosos, existe abuso de medicagao.
Quando estes preenchem ambos os critérios B, de algum
dos subtipos de 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso e de
2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica, a regra é atribuir ambos os
diagnésticos 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica e 8.2 Cefaleia
por abuso medicamentoso. Apds suspensao do medicamento,
o diagndstico deve ser reavaliado: nao é incomum que os
critérios de 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica deixem de

ser preenchidos, revertendo para um ou outro dos tipos
episédicos. Quando a alteracao depois da retirada da
medicacao, se mantem croénica, o diagnéstico de 8.2 Cefaleia
por abuso medicamentoso deve ser retirado.

2.3.1 Cefaleia tipo tensdo crénica associada a

dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia preenche os critérios de 2.3 Cefaleia tipo tensdo
crénica

B. Aumento da dor pericraniana a palpacao manual

2.3.2 Cefaleia tipo tensdo crénica ndo associada

a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia preenche os critérios de 2.3 Cefaleia tipo tensdo
crénica

B. Sem aumento da dor pericraniana

2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
Descricao:

Cefaleia semelhante a cefaleia tipo tensdo que nio tem uma
das caracteristicas requeridas para o preenchimento de todos
os critérios de um dos tipos ou subtipos da cefaleia tipo tensao,
como antes codificada, e nao preenche os critérios de outro tipo
de cefaleia

Comentdrio: Doentes que relinam um destes conjuntos
de critérios podem ter também os critérios de |.5.1 Enxaqueca
provdvel sem aura. Em tais casos, aplicam-se as regras gerais
hierarquicas, pondo |. Enxaqueca e os seus tipos ou subtipos antes
de 2. Cefaleia tipo-tensdo e os seus tipos ou subtipos.

2.4.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente provavel

Critérios de diagnéstico:

A.Um ou mais episédios de cefaleias preenchendo todos os
critérios, exceto um, de A- D de 2.l Cefaleia tipo tensdo
episédica pouco frequente

B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer outro
tipo de cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

2.4.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios de cefaleia preenchendo todos os critérios, de A - D,
de 2.2 Cefaleia tipo tensdo episddica frequente, menos um.

B. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para qualquer outro
tipo de cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

2.4.3 Cefaleia tipo tensdo crénica provavel

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia preenche todos os critérios, exceto um, de A-D de 2.3
Cefaleia do tipo tensdo episédica crénica, menos um.

B. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para qualquer outro tipo de
cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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3. Cefaleias trigeminoautonémicas
(TAC's/CTA's)
3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
3.2 Hemicrénia paroxistica
3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
3.2.2 Hemicrania paroxistica crénica
3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme
3.3.1 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme com
hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episédica
3.3.1.2 SUNCT crénica
3.3.2 Cefaleia de curta duracéo, unilateral, nevralgiforme com
sintomas autonémicos cranianos (SUNA)
3.3.2.1 SUNA episédica
3.3.2.2 SUNA crénica
3.4 Hemicrania continua
3.4.1 Hemicrania continua, subtipo com remissao
3.4.2 Hemicrania continua, subtipo sem remissao
3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel
3.5.2 Hemicrania paroxistica, provavel
3.5.3 Cefaleia de curta duragao, unilateral, nevralgiforme, provavel
3.5.4 Hemicrania continua provavel

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? Aplicam-se trés regras
a cefaleia com as caracteristicas de uma cefaleia trigémino-
autonémica (CTA) de acordo com as circunstancias:

I. Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de uma
cefaleia trigémino-autonémica (CTA) ocorre, pela primeira
vez, em estreita relagado temporal com outra perturbagao,
causa reconhecida de cefaleia, ou preenche outros critérios
que apontam essa perturbagdo como causa, a nova cefaleia
é classificada como uma cefaleia secundaria atribuida a
perturbacgdo causadora.

2. Quando uma cefaleia trigémino-autonémica (CTA)
preexistente se torna crénica em estreita relacdo temporal
com tal perturbacdo causadora, deve aplicar-se tanto
o diagnéstico inicial de CTA, bem como o diagnéstico
secundario.

3. Quando uma CTA preexistente piora significativamente
(a frequéncia e/ou a severidade aumentam duas ou mais
vezes) em estreita relacdo temporal com uma perturbacao
causadora, deve ser aplicado o diagnéstico inicial da CTA e
o da cefaleia secundaria, desde que haja clara evidéncia de
que essa perturbagao pode causar cefaleia.

Introducédo

As cefaleias trigeminoautonémicas (CTAs) partilham as
caracteristicas clinicas de cefaleia unilateral e, usualmente, com
sinais autonémicos parassimpaticos cranianos exuberantes, que
sao também lateralizados e ipsilaterais a cefaleia. Os dados de
imagiologia funcional experimental e humana sugerem que estas
sindromes ativam um reflexo parassimpatico trigeminal humano
normal, sendo secundarios os sinais clinicos de disfungdo craniana
simpatica. A aura tipica de enxaqueca pode ser observada,
raramente, em associacao com as CTA’s.

3.1 Cefaleia em salvas

Termos previamente utilizados: Nevralgia ciliar; eritromelalgia
da cabeca, eritroprosopalgia de Bing, hemicrania angioparalitica,
hemicrania nevralgiforme crénica, cefaleia histaminica, cefaleia
de Horton, doenga de Harris-Horton, nevralgia enxaquecosa
(de Harris), nevralgia petrosa (de Gardner), nevralgia de Sluder,
nevralgia esfenopalatina, nevralgia vidiana.

Outra codificacdo:

A cefaleia em salvas sintomatica, secundaria a outra disfuncao,
é codificada como uma cefaleia secundaria atribuida a perturbacao
subjacente.

Descrigao:

Crises de dor severa, estritamente unilateral, orbitéria,
supraorbitaria, temporal ou qualquer combinacdo destes locais,
durando |5-180 minutos, ocorrendo desde uma vez em cada 2 dias
até 8 vezes por dia. A dor esta associada a hiperemia conjuntival
ipsilateral, lacrimejo, congestao nasal, rinorreia, sudorese da regido
frontal e da face, miose, ptose e/ou edema da palpebra, e/ou
inquietude ou agitacao.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios de Ba D
B. Dor severa ou muito severa, unilateral, supraorbitaria e/ou
temporal com duracao de |5-180 minutos (quando no tratada)'
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
|. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais a
cefaleia:
a) hiperemia da conjuntiva e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese da face e da regiao frontal
e) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitagao
D. As crises tém uma frequéncia entre uma, em dias alternandos,
a oito por dia?
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. Durante parte, mas inferior a metade, do tempo de duracao
de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos severas
e/ou de duracao mais ou menos longa.
2. Durante parte, mas inferior a metade, do tempo de duracao
de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos
frequentes.

Comentdrios: As crises ocorrem em séries, durando semanas
ou meses (os chamados periodos de salvas) separadas por periodos
de remissao que duram geralmente meses ou anos. Cerca de 10-
15% dos pacientes tém 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica, sem esses
periodos de remissao. Numa grande série com bom seguimento,
um quarto dos doentes teve apenas um Unico periodo de salva.
Estes doentes cumprem os critérios de/e devem ser classificados
como 3.1 Cefaleia em salvas.

Durante um periodo de salva em 3.1.| Cefaleia em salvas
episédica e em qualquer momento em 3.1.2 Cefaleia em salvas
crénica, as crises ocorrem regularmente e podem ser provocadas
por alcool, histamina ou nitroglicerina.
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A dor de 3.1 Cefaleia em salvas é maxima na regiao orbitaria,
supraorbitaria, temporal ou em qualquer combinacado destas areas,
mas pode estender-se a outras regides. Durante as crises mais
fortes, a intensidade da dor é excruciante. Geralmente, os doentes
sdo incapazes de se deitar e, caracteristicamente, andam de um
lado para o outro. Geralmente, a dor recorre no mesmo lado da
cabega, num periodo de salva individual.

A idade de inicio compreende os 20-40 anos. Por razodes
desconhecidas, os homens so atingidos trés vezes mais que as mulheres.

As crises agudas envolvem a ativacao da regiao da substancia
cinzenta hipotalamica posterior. A 3.1 Cefaleia em salvas pode ser
autossémica dominante em cerca de 5% dos casos.

Tém sido descritos alguns casos de doentes com 3.1 Cefaleia
em salvas e 13.1 Nevralgia do trigémeo (condicao por vezes referida
como sindrome salva-tic). Estes doentes devem receber os dois
diagndsticos. A importancia desta observacao prende-se com
o facto de as duas condi¢des terem que ser tratadas para que o
paciente fique livre de cefaleias.

3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
Descricao:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem em periodos que
duram de sete dias a um ano, separados, por periodos livres de
dor de, pelo menos, 3 meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que cumpram os critérios de 3.| Cefaleia em salvas e
que ocorram em periodos (periodos de salva)

B. Pelo menos dois periodos de salva com duracao de sete
dias a um ano (quando nao tratados) e separados por periodos de
remissao livres de dor = 3 meses.

Comentdrio: Normalmente, os periodos de salva duram duas
semanas a trés meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
Descricao:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem, durante mais de um
ano sem remissdao, ou com remissao por periodos de duragao
inferior a trés meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.1 Cefaleia em salvas e o
critério B seguinte

B. Que ocorram sem um periodo de remissdo, ou com remissoes
com duracao inferior a trés meses, durante pelo menos um ano.

Comentdrio: A 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica pode surgir
de novo (referida previamente como cefaleia em salvas crénica
primaria), ou evoluir de 3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
(previamente cefaleia em salva crénica secundaria). Em alguns
doentes ocorre a mudanca de 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica para
3.1.1 Cefaleia em salvas episédica.

3.2 Hemicrania paroxistica
Descricao:

Crises de dor aguda, estritamente unilateral, orbitaria,
supraorbitaria, temporal ou qualquer outra combinacao destas
areas, com duracao de 2-30 minutos, que ocorrem varias ou

muitas vezes por dia. As crises estao associadas a hiperemia
conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestdo nasal, rinorreia,
sudorese facial e da regiao frontal, miose, ptose, e/ou edema da
palpebra. Respondem de forma absoluta a indometacina.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios de Ba E
B. Dor severa, unilateral orbitaria, supraorbitaria e/ou temporal
com duracao de 2 a 30 minutos
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
|. Pelo menos, um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais
ador:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese facial e da fronte
e) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitagao
D. As crises tém uma frequéncia superior a 5 por dia'
E. As crises previnem-se de forma absoluta por doses terapéuticas
de indometacina®
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

|. Durante parte ou menos de metade do periodo ativo de 3.2
Hemicrania paroxistica, as crises podem ser menos frequentes.

2. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicialmente
numa dose de pelo menos 150 mg diarios e aumentada,
se necessario, até aos 225 mg diarios. A dose injetavel é
de 100-200 mg. Sao frequentemente utilizadas doses de
manutengao mais pequenas.

Comentdrio: Em contraste com a cefaleia em salvas, nao ha
predominancia masculina. O inicio destas cefaleias é geralmente na
idade adulta, embora tenham sido reportados casos infantis.

3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
Descricao:

Crises de hemicrania paroxistica, que ocorre em periodos que
duram desde 7 dias a | ano, separadas por periodos sem dor de,
pelo menos, trés meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrania paroxistica
e que ocorram por salvas

B. Pelo menos 2 salvas com duragao de 7 dias a | ano (quando nao
tratados) e separados por periodos de remissao sem dor = 3 meses.

3.2.2 Hemicrania paroxistica créonica (HPC)
Descrigao:

Crises de hemicrania paroxistica que ocorrem durante mais
de | ano sem remissao, ou com periodos de remissao que duram
menos de trés meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrdnia paroxistica
e o critério B abaixo.

B. Ocorréncia sem um periodo de remissdao ou com remissdes
com duracdo < 3 meses, durante pelo menos | ano.
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Comentdrio: Doentes que preencham tanto os critérios de
3.2.2 Hemicrdnia paroxistica crénica, como os de |3.1 Nevralgia
do trigémeo (por vezes referida como sindrome HPC-tic) devem
receber os dois diagnésticos. O seu reconhecimento é importante,
pois ambas as perturbagées requerem tratamento. O significado
patofisiolégico desta associagio ainda nao esta esclarecido.

3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral,
nevralgiforme
Descricao:

Crises de cefaleia moderada ou grave, estritamente unilateral,
que dura segundos a minutos, ocorrendo pelo menos uma vez por
dia e geralmente associada a lacrimejo proeminente e vermelhidao
do olho ipsilateral.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios B-D

B. Cefaleia moderada a grave, unilateral, com distribuigao orbitaria,
supraorbitaria, temporal e/ou outra trigeminal, durando
1-600 segundos, ocorrendo como “pontada” Unica, séries de
“pontadas” ou padrao de “dente de serra”.

C. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais autonémicos
cranianos, ipsilaterais a dor:

. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo

2. congestao nasal e/ou rinorreia

3. edema da palpebra

4. sudorese facial e da regiao frontal

5. miose e/ou ptose
D. As crises tém uma frequéncia de, pelo menos, uma por dia'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|I. Durante parte, mas menos de metade do tempo em que a
perturbagio esta ativa de 3.3 Cefaleia de curta duracdo, unilateral,
nevralgiforme, as crises podem ser menos frequentes.

Comentdrios: As crises de maior duracdo sao caracterizadas
por muiltiplas “pontadas” ou por um padrao de “dente de serra”.

Sao reconhecidos dois subtipos de 3.3 Cefaleia de curta
duragéo, unilateral, nevralgiforme: 3.3.1 Cefaleia de curta duragdo,
unilateral, nevralgiforme, com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT) e 3.3.2 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, nevralgiforme,
com sintomas autonémicos cranianos (SUNA)., 3.3.1 SUNCT podera
ser uma subforma de 3.3.2 SUNA, embora esta afirmacao exiga
mais estudos. Entretanto, sdo classificadas como subtipos distintos,
descritos abaixo.

3.3.1 SUNCT e 332 SUNA podem geralmente ser
desencadeaveis sem existéncia de um periodo refratario. Tal
contrasta com |3.1 Nevralgia do trigémeo, que normalmente tem
um periodo refratario apés cada crise.

3.3.1 Cefaleia de curta duracao, unilateral,
nevralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimejo (SUNCT)
Critérios de diagnéstico:
A. Crises que cumpram os critérios de 3.3 Cefaleia de curta

duragdo, unilateral, nevralgiforme, e critério B abaixo
B. Ambas as seguintes, ipsilateral a dor:

|. hiperemia conjuntival
2. lacrimejo.

Comentdrios: A literatura sugere que o mais comum
mimetizador de 3.3.1 SUNCT é uma lesao na fossa posterior.

Ha a descricao de doentes em que 3.3.1 SUNCT e |1 3.1 Nevralgia
do trigémeo se sobrepoem. A diferenciagao clinica é complexa.
Esses doentes devem receber os dois diagnésticos.

Tém sido reportados doentes com 3.3.1 SUNCT e 3.1 Cefaleia
em salvas; a significancia patofisioldgica desta sobreposicao ainda
esta por esclarecer.

3.3.1.1 SUNCT episédica
Descricao:

Crises de SUNCT ocorrendo em periodos durando desde 7
dias a | ano, separadas por periodos sem dor de 3 meses ou mais.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, nevralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimejo e ocorrendo em salvas

B. Pelo menos dois episédios, com duragdo de 7 dias a | ano,

separados por periodos de remissao sem dor = 3 meses.

3.3.1.2 SUNCT crénica
Descricao:

Crises de SUNCT que ocorram mais de um ano sem remissao
ou com periodos de remissao que durem menos de 3 meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3. Cefaleia de curta
duracéo, unilateral, nevralgiforme, com hiperemia conjuntival e
lacrimejo e o critério B abaixo.

B. Ocorrem sem um periodo de remissao ou com remissoes

durando < 3 meses, durante pelo menos | ano.

3.3.2 Cefaleia de curta duracdo, unilateral,
nevralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos (SUNA)
Critérios de diagnéstico:
A. Crises que preencham os critérios de 3.3 Cefaleia de curta

duracdo, unilateral, nevralgiforme e o critério B abaixo.
B. Nao mais do que um dos seguintes, ipsilateral a dor:

| hiperemia conjuntival

2. lacrimejo.

3.3.2.1 SUNA episédica
Descricao:

Crises de SUNA que ocorrem em periodos durando de 7 dias
a | ano, separadas por periodos livres de dor com duracao de pelo

menos 3 meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de curta
duracdo, unilateral, nevralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos e que ocorram em episédios.

B. Pelo menos dois episédios com duragao de 7 dias a | ano,
separados por periodos de remissao livres de dor de duragio

> 3 meses.

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3° Edicdo - 2018



Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

3.3.2.2 SUNA crénica
Descricao:

Crises de SUNA que ocorrem durante mais de | ano sem
remissao ou com periodos de remissdo de menos de 3 meses de
duracdo.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, nevralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos e o critério B abaixo.

B. Ocorrem sem periodo de remissdo ou com remissdes com
duracdo < 3 meses, durante pelo menos | ano.

3.4 Hemicrania continua
Descricao:

Cefaleia persistente, estritamente unilateral, associada a
hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestao nasal,
rinorreia, sudorese facial e da regidao frontal, miose, ptose, e /
ou edema da palpebra e/ou inquietude ou agitacao. A cefaleia é
absolutamente sensivel a indometacina.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia unilateral que preencha os critérios B-D
B. Presente por > 3 meses, com exacerbagoes de intensidade
moderada ou mais elevada
C. Um ou ambos dos seguintes:
|. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais a
dor de cabeca:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese facial e da regiao frontal
g) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitagdo ou agravamento da dor
pelo movimento
D. Responde de forma absoluta a doses terapéuticas de
indometacina'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
I. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicialmente
numa dose de pelo menos |50 mg diarios e aumentada,
se necessario, até aos 225 mg diarios. A dose injetavel é
de 100-200 mg. Sao frequentemente utilizadas doses de
manutengio mais pequenas.

Comentdrios: Em 3.4 Hemicrania continua, sio muitas vezes
observados sintomas de enxaqueca como a fotofobia e fonofobia.

A 3.4 Hemicrénia continua foi incluida em 3. Cefaleias
trigeminoautonémicas na ICHD-3, com base no facto da dor
ser tipicamente unilateral, tal como os sintomas autonémicos
cranianos, quando presentes (em ICHD-II anteriormente estava
incluida em 4. Outras cefaleias primdrias). Estudos de imagiologia
cerebral mostram sobreposicdes importantes entre todas estas
perturbagoes, aqui incluidas, sendo de salientar a ativacao da regiao
da substancia cinzenta hipotalamica posterior. Adicionalmente,
a resposta absoluta a indometacina da 3.4 Hemicrdnia continua é
partilhada com a 3.2 Hemicrdnia paroxistica.

3.4.1 Hemicrania continua, subtipo com remissao
Descricao:

Hemicrania continua caracterizada por dor que nao é continua,
mas é interrompida por periodos de remissao de, pelo menos, 24
horas de duracio.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrania continua e
o critério B abaixo.

B. A cefaleia ndo é diaria ou continua, mas interrompida (sem
tratamento) por periodos de remissao de = 24 horas.

Comentdrio: A 3.4.1 Hemicrdnia continua, subtipo com
remissao pode surgir de novo ou a partir de 3.4.2 Hemicrdnia
continua, subtipo sem remissao.

3.4.2 Hemicrania continua, subtipo sem remissao
Descricao:

Hemicrania continua caracterizada por dor continua, por um
periodo de pelo menos | ano, sem periodos de remissao de pelo
menos 24 horas.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrdnia continua e
o critério B abaixo.

B. A cefaleia é diaria e continua, durante pelo menos | ano, sem

periodos de remissao = 24 horas.

Comentdrio: A 3.4.2 Hemicrania continua, subtipo sem remissdo
pode surgir de novo ou evoluir de 3.4.1 Hemicrdnia continua, subtipo
com remissdo. A maioria dos pacientes tem o subtipo sem remissao

desde o inicio.

3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
Descricao:

Crises de cefaleia que se acredita ser um tipo ou subtipo de
3. Cefaleias trigeminoautonémicas, mas que nao apresentam uma
das caracteristicas requeridas para cumprir todos os critérios
de qualquer um dos tipos e subtipos classificados acima e nao
preenchem todos os critérios de outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises de cefaleia que preencham todos, exceto um dos
critérios de A a D de 3.1 Cefaleias em salvas, critérios de A a E
de 3.2 Hemicrénia paroxistica, critérios de A a D de 3.3 Cefaleia
de curta duracdo, unilateral, nevralgiforme ou critérios de A a D
de 3.4 Hemicrénia continua

B. Nao preenchem os critérios da ICHD-3 de outro tipo de cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Os pacientes podem ser classificados em
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel, 3.5.2 Hemicrénia paroxistica
provavel, 3.5.3 Cefaleia de curta duracédo, unilateral, nevralgiforme
provavel ou 3.5.4 Hemicrdnia continua provdvel. Tais doentes ou
nao apresentaram um ndmero suficiente de crises tipicas (ex. um
primeiro episédio de cefaleia em salvas), ou tendo-os apresentado,

nao preenchem um dos outros critérios.
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4. Outras cefaleias primarias
4.1. Cefaleia primaria da tosse
4.1.1. Cefaleia primaria da tosse, provavel
4.2. Cefaleia primaria do exercicio
4.2.1. Cefaleia primaria do exercicio, provavel
4.3. Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade sexual, provavel
4.4. Cefaleia explosiva primaria
4.5. Cefaleia por estimulos frios
4.5.1. Cefaleia atribuida a aplicacao externa de estimulos frios
4.5.2. Cefaleia atribuida a ingestdao ou inalacao de estimulos
frios
4.5.3. Cefaleia por estimulos frios, provavel
4.5.3.1. Cefaleia provavelmente atribuida a aplicacao
externa de estimulos frios
4.5.3.2. Cefaleia provavelmente atribuida a ingestao ou
inalacao de estimulos frios
4.6. Cefaleia por pressao externa
4.6.1. Cefaleia por compressao externa
4.6.2. Cefaleia por tragdo externa
4.6.3. Cefaleia por pressao externa, provavel
4.7. Cefaleia primaria em guinada
4.7.1 Cefaleia primaria em guinada, provavel
4.8. Cefaleia numular
4.8.1 Cefaleia numular provavel
4.9 Cefaleia hipnica
4.9.1 Cefaleia hipnica provavel
4.10 Cefaleia diaria persistente desde o inicio (NDPH/CDPDI)
4.10.1 Cefaleia diaria persistente desde o inicio, provavel

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? Aplicam-se duas regras

as 4. Outras cefaleias primarias, de acordo com as circunstancias.

I. Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de
qualquer uma das cefaleias que sao aqui classificadas ocorre,
pela primeira vez, em estreita relacao temporal com outra
perturbacdo, que é uma reconhecida causa de cefaleias, ou
preenche outros critérios causais dessa perturbagao, a nova
cefaleia é codificada como cefaleia secundaria atribuida a
essa perturbacao causal.

2. Quando uma cefaleia preexistente, com as caracteristicas
das perturbagdes aqui classificadas, se torna crénica ou
piora de forma significativa (com um aumento de duas vezes
ou mais da sua frequéncia e/ou a intensidade) em estreita
relacdo temporal com uma perturbacdo causal, deve-lhe
ser atribuido tanto o diagnéstico inicial como o diagnéstico
de cefaleia secundaria, desde que haja clara evidéncia de
que aquela perturbagao pode causar cefaleias.

Introducao
Este capitulo inclui um grupo de cefaleias primarias,
clinicamente heterogénio. Elas sao agrupadas em quatro categorias
e codificadas de acordo com elas sequencialmente na ICHD-3.
|. Cefaleias associadas ao esforco fisico, incluindo 4.1. Cefaleia
primdria da tosse, 4.2. Cefaleia primdria do exercicio, 4.3.
Cefaleia primdria associada a atividade sexual e 4.4. Cefaleia
explosiva primdria.
2. Cefaleias atribuidas diretamente a um estimulo fisico
(consideradas cefaleias primarias por serem desencadeadas

por estimulos (nao lesivos) fisiolégicos, incluindo 4.5.
Cefaleia por estimulos frios e 4.6. Cefaleia por pressdo externa.
3. Cefaleias epicranianas (i.e., dor cefalica no escalpe),
incluindo 4.7. Cefaleia primdria em guinada e 4.8. Cefaleia
numular (assim como A4.1 | Epicrania fugaz no Apéndice).
4. Um grupo misceldncia de outras cefaleias primarias,
incluindo 4.9 Cefaleia hipnica e 4.10 Cefaleia didria
persistente desde o inicio.

A patogenia destas entidades ainda nao é bem compreendida e
a sua terapéutica é apenas sugerida na base de relatos isolados ou
ensaios clinicos nao controlados.

Algumas cefaleias com caracteristicas semelhantes a varias
destas entidades, podem ser sintomaticas de outras doencas (p.
ex: cefaleias secundarias); quando ocorrem, pela primeira vez,
necessitam de uma avaliacdo cuidadosa com exames de imagem e/
ou outros testes apropriados.

Algumas destas cefaleias podem ter um inicio agudo, como, por
exemplo, a 4.2 Cefaleia primdria do exercicio, 4.3 Cefaleia primdria
associada a atividade sexual e 4.4 Cefaleia explosiva primdria,
sendo os doentes por vezes avaliados em servicos de urgéncia.
Nestes casos, € obrigatdrio realizar uma investigacao apropriada e
completa (em particular com neuroimagem).

4.1 Cefaleia primaria da tosse
Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da tosse;
cefaleia por manobras de Valsalva.

Descricao:

Cefaleia desencadeada pela tosse ou outras manobras de
Valsalva (esfor¢o), mas nao pelo exercicio fisico prolongado, na
auséncia de qualquer lesao intracraniana.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episédios de dor de cabeca preenchem os
critérios de Ba D

B. E desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a tosse,
esforco de defecacdo e/ou a outras manobras de Valsalva

C. Inicio subito

O

. Dura entre | segundo a 2 horas
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:

|. A cefaleia inicia-se momentos apds a tosse ou outros estimulos.

2. A cefaleia atinge intensidade maxima quase imediatamente
e de seguida abranda durante alguns segundos a minutos,
(embora alguns doentes descrevam uma cefaleia ligeira a
moderada durante duas horas).

3. A sindrome da cefaleia da tosse é sintomatica em cerca de
40% dos casos, a maioria dos quais apresenta malformacao
de Arnold-Chiari tipo |. Dentro das outras causas relatadas,
encontram-se a hipotensao de LCR, patologia carotidea ou
vértebro-basilar, tumores da fossa média ou posterior do
cranio, quistos da linha média, impressao basilar, platibasia,
hematoma subdural, aneurismas cerebrais e a sindrome
da vasoconstricao cerebral reversivel. A investigacao por
neuroimagem tem um papel muito relevante no despiste de
lesdes ou anomalias intracranianas. Uma vez que os tumores
infratentoriais sao responsaveis por cerca de 50% das lesoes
ocupando espaco nas criangas, a cefaleia da tosse em idade
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pediatrica deve ser considerada sintomatica até prova em

contrario.

Comentdrios: 4.1 A cefaleia primdria da tosse é uma entidade
rara, responsavel por | % ou menos de todas as cefaleias observadas
em Consultas de Neurologia, conquanto tenha sido demonstrado
num estudo que um quinto dos doentes com tosse, observados em
consulta de pneumologia, sofria de cefaleias da tosse.

A 4.1. A cefaleia primdria da tosse é geralmente, bilateral e
de localizacdo posterior e afeta predominantemente doentes
com idade superior a 40 anos. Existe uma correlagao significativa
entre a frequéncia da tosse e a gravidade da dor de cabeca. Tém
sido descritos sintomas associados, como a vertigem, nauseas
e perturbacdes do sono, até dois tercos dos doentes com 4.1
Cefaleia primdria da tosse.

Embora a indometacina (50-200mg/dia) seja habitualmente
eficaz no tratamento da 4. 1. cefaleia primdria da tosse, alguns casos
sintomaticos podem também responder a esta medicacao.

4.1.1 Cefaleia primaria da tosse, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Um dos seguintes:
I.Um Unico episédio de dor de cabeca preenchendo os
critériosde Ba D
2. Pelo menos dois episddios de cefaleias preenchem o critério
B e apenas um dos critérios C ou D.
B. E desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a esta e/
ou a outras manobra de Valsalva
C. Inicio stbito
D. Dura entre | segundo a 2 horas
E. Nao preenche os critérios ICHD-3 para outra cefaleia
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

4.2 Cefaleia primaria do exercicio
Termos previamente utilizados: Cefaleia primaria de esforco,
Cefaleia benigna de exercicio.

Codificados noutra secgdo:
A enxaqueca induzida pelo exercicio ¢ classificada sob o cédigo
|. Enxaqueca, de acordo com o seu subtipo.

Descricao:
Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercicio na

auséncia de doenca intracraniana.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episédios de cefaleia preenchem os critérios
BeC

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou apds o
exercicio fisico intenso

C. Duracao <48 horas

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I Existem casos sintomaticos. E obrigatdrio excluir hemorragia
subaracnoideia, disse¢ao arterial e a sindrome do vasospasmo
cerebral reversivel, aquando do aparecimento de cefaleias

de novo com estas caracteristicas.

Comentdrios: A 4.2 Cefaleia primdria do exercicio ocorre
predominantemente em climas quentes ou em grandes altitudes.
Reconhecem-se alguns subtipos desta cefaleia, tal como a “cefaleia
dos halterofilistas”, mas nao sao classificadas individualmente.
Ao contrario da 4.1 Cefaleia primdria da tosse que pode ser
desencadeada por uma sequéncia de esforcos breves (i.e.,
manobras de Valsalva), a 4.2 Cefaleia primdria do exercicio é em
regra desencadeada pelo exercicio fisico mantido e intenso.

De acordo com o estudo Viga, esta cefaleia é pulsatil na maioria
das pessoas que sofrem de cefaleias pelo exercicio (embora menos
nos adolescentes, metade dos quais refere que a cefaleia dura
menos de 5 minutos).

Ha relatos de casos em que a ingestio de tartarato de
ergotamina teve um efeito preventivo sobre esta cefaleia. A
indometacina ¢ eficaz na maioria dos casos.

Os mecanismos fisiopatologicos subjacentes a 4.2 Cefaleia
primdria do exercicio sao desconhecidos. A maioria dos
investigadores considera que se trata de uma cefaleia de origem
vascular, sendo a dor desencadeada pela distensao arterial ou
venosa, secundarias ao exercicio fisico. O achado recente de que
os doentes com 4.2 Cefaleia primdria do exercicio t&m uma maior
prevaléncia de incompeténcia valvular na veia jugular interna (70%
comparados com 20% dos controles), sugere que a congestao
venosa intracraniana, causada pelo fluxo venoso jugular retrégrado,
pode desempenhar um papel na sua fisiopatologia.

4.2.1 Cefaleia primaria do exercicio, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Um dos seguintes:
I. Um Unico episédio de cefaleias preenche os critérios B e C
2. Pelo menos dois episddios de cefaleias preenchem o critério

B masnaoo C

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou apés o
exercicio fisico intenso

C. Duracao <48 horas

D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.3 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da atividade
sexual; cefaleia vascular benigna da atividade sexual; cefalalgia do
coito; cefaleia do coito; cefalalgia orgasmica; cefaleia orgasmica;

cefaleia sexual.

Codificados noutra seccdo:

A cefaleia postural que se instala apés o coito deve ser codificada
em 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana espontdnea,
pois resulta mais provavelmente de uma fistula de LCR.

Descricao:

Cefaleia desencadeada por atividade sexual, iniciando-se
geralmente como uma dor surda bilateral, enquanto a excitacao
sexual aumenta, tornando-se subitamente intensa no orgasmo, na

auséncia de qualquer lesdo intracraniana.
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Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos duas crises de dor na cabeca e/ou pescoco
preenchem os critérios de Ba D

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a atividade
sexual

C. Um dos dois ou ambos os seguintes critérios
|. Aumento da intensidade com o aumento da excitagao sexual
2. Intensidade abrupta explosiva imediatamente antes ou no

orgasmo

D. Duracao entre | minuto e 24 horas com grande intensidade e/
ou o maximo de 72 horas com intensidade ligeira.

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

I. A 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual nao se
associa a perturbacao da consciéncia, vémitos, sintomas
visuais, somatossensoriais ou motores, enquanto a cefaleia
sintomatica associada a atividade sexual pode ter. Na
primeira ocorréncia da cefaleia associada a atividade sexual
é obrigatério excluir condigbes, tais como a hemorragia
subaracnoideia, a dissecao arterial e a sindrome do
vasospasmo cerebral reversivel (RCVS).

2. Mdltiplas cefaleias explosivas durante a atividade sexual
devem ser atribuidas a 6.7.3 Cefaleias atribuidas a sindrome
do vasospasmo cerebral reversivel (RCVS) até prova em
contrario por estudos angiograficos (incluindo a angiografia
convencional, a ressonancia magnética e a angio TC)
ou estudos de Doppler transcraniano. E de notar que a
vasoconstricao pode nao ser observavel nos estadios iniciais
da sindrome do vasospasmo reversivel; por conseguinte,

podem ser necessarios estudos de seguimento.

Comentdrios: As classificacdes prévias, ICHD-I e a ICHD-
I, incluiam dois subtipos (a cefaleia pre orgdsmica e a cefaleia
orgdsmica), contudo os estudos clinicos realizados desde entdo nao
permitiram a sua distingdo; por conseguinte, a 4.3 Cefaleia primdria
associada a atividade sexual é agora entendida como uma Unica
entidade com uma apresentagao variavel.

Estudos recentes mostraram que até cerca de 40% de todos
os casos evoluem para uma cronicidade superior a um ano.

Alguns doentes sofrem apenas uma crise de 4.3 Cefaleia
primdria associada a atividade sexual ao longo de toda a vida;
deverao ser diagnosticados como 4.3 Cefaleia primdria associada a
atividade sexual, provavel. Em investigacoes futuras sobre este tipo
de dor recomenda-se que sejam incluidos apenas os doentes com
duas ou mais crises.

Estudos epidemiolégicos mostraram ainda que a 4.3 Cefaleia
primdria associada a atividade sexual pode ocorrer em qualquer
idade da vida sexual ativa, é mais prevalente nos homens do
que nas mulheres (com racios que variam entre 1.2:1 e 3:1),
ocorre independentemente do tipo de atividade sexual, ndo se
acompanha de sintomas autonémicos ou vegetativos na maioria
dos casos, é bilateral em 2/3 e unilateral em 1/3 dos casos e é difusa
ou localizada na regiao occipital em 80% dos casos. A frequéncia
das crises da 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual deve
ser sempre relacionada com a frequéncia da atividade sexual.

4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Um dos seguintes:
I. Um Unico episédio de cefaleias preenchendo os critérios de
BaD
2. Pelo menos dois episédios de cefaleias preenchendo o
critério B e um, mas nao ambos, os critérios C e D
B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a atividade
sexual
C. Um ou ambos os seguintes critérios
|. Aumento da intensidade com o aumento da excitagio sexual
2. Intensidade abrupta explosiva imediatamente antes ou no
orgasmo
D. Duracéo entre | minuto e 24 horas com grande intensidade e/
ou o maximo de 72 horas com intensidade ligeira.
E. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.4 Cefaleia explosiva primaria
Termos previamente utilizados: Cefaleia explosiva benigna

Codificada noutra seccdo:

4.1 Cefaleia primdria da tosse, 4.2 Cefaleia primdria do exercicio
e a 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual podem
apresentar-se todas como uma cefaleia explosiva. Quando essas
cefaleias se atribuem apenas a um desses desencadeantes devem

ser codificadas de acordo com um desses tipos de cefaleias.

Descricao:

Cefaleia de grande intensidade de inicio abrupto que simula
a da rotura de um aneurisma cerebral, na auséncia de qualquer
patologia intracraniana.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia grave preenchendo os critérios B e C

B. Inicio subito atingindo a intensidade maxima em <1 minuto
C. Duracao = 5 minutos

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3"2.

Notas:

I. A cefaleia explosiva esta frequentemente associada
a  perturbagées vasculares intracranianas  graves,
particularmente hemorragia subaracnoideia e é obrigatéria
a sua exclusao, bem como a de outras condicoes, que
incluem a hemorragia intracerebral, trombose venosa
cerebral, malformagao vascular sem rotura (principalmente
aneurismas), dissecao arterial (intra e extracraniana),
a sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel (e a
apoplexia hipofisaria. Outras causas organicas de cefaleia
explosiva primaria sao: a meningite, quisto coloide do
terceiro ventriculo, hipotensao intracraniana espontanea e
sinusite aguda (particularmente associada ao barotrauma).
O diagnéstico 4.4 de Cefaleia explosiva primdria deve ser um
diagnéstico de exclusao apds a demonstragao da exclusao
de todas as causas organicas. Isso implica exames de
imagem cerebral normais, incluindo os vasos cerebrais e/ou
um LCR normal.
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2. E de notar que a vasoconstricao pode nao ser observavel
nos estadios iniciais da sindrome de vasoconstrigao cerebral
reversivel (RCVS), por conseguinte nio se deve fazer o
diagnéstico de Cefaleia explosiva primdria provavel, nem
mesmo temporariamente.

Comentdrios: E escassa a evidéncia de que a cefaleia explosiva
exista como entidade primaria: a procura de uma causa subjacente
deve ser exaustiva e persistente.

4.5 Cefaleia por estimulo frios
Descricao:

Cefaleia desencadeada por um estimulo frio aplicado
externamente na cabeca ou ingerido ou inalado.

4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo externa de
um estimulo frio
Descricao:

Cefaleia generalizada que se segue a exposicdo da cabega
desprotegida a uma temperatura ambiental muito baixa.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios agudos de cefaleia preenchendo os
critérios Be C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a
aplicacao externa de um estimulo frio na cabeca

C. Desaparece num intervalo de 30 minutos apés a remocao do
estimulo frio

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Esta cefaleia resulta do arrefecimento externo da
cabeca, tal como ocorre durante a exposicao a um clima muito
frio, imersao na agua fria ou pela crioterapia. Alguns doentes
desenvolvem uma cefaleia breve e intensa, tipo guinada, na parte
média da regido frontal, mas a dor também pode ser unilateral e
temporal, frontal ou retro orbitaria.

4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestao ou inalacao
de estimulos frios

Termos previamente utilizados: Cefaleia do gelado; cefaleia
do cérebro gelado

Descricao:

Dor de curta duracao, frontal ou temporal, que pode ser
intensa, induzida em individuos suscetiveis, pela passagem de
material frio (sélido, liquido ou gasoso) no palato e/ou parede

posterior da faringe.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia aguda frontal ou temporal
preenchendo os critérios Be C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre imediatamente apés
o contacto do palato e/ou da parede posterior da faringe com
um estimulo frio, pela ingestao de alimentos ou bebidas frias ou
ainalacdo de ar frio

C. A cefaleia desaparece em 10 minutos apds a remocao do
estimulo frio

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A 4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestao ou inalagdo
de estimulos frios é frequente na populacao em geral especialmente
nas pessoas com |. Enxaqueca. A ingestao rapida de gelo esmagado
tem grande probabilidade de desencadear esta cefaleia, mas a
ingestao de gelado, mesmo lenta, também a pode provocar.

A cefaleia é frontal ou temporal e com frequéncia bilateral (mas
pode ser lateralizada ao lado habitual da enxaqueca naqueles que
tém cefaleias unilaterais num quadro de |. Enxaqueca).

4.5.3 Cefaleia pelo frio, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Um Unico episédio de cefaleia preenchendo os critérios B e C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas durante ou
imediatamente depois da aplicagdo externa de um estimulo frio
na cabeca ou ingestao ou inalagao de estimulos frios

C. Desaparece em |0 minutos apds a remocao do estimulo frio

D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Os subtipos codificaveis sdo a 4.5.3.1 Cefaleia
atribuida a aplicagio externa de estimulos frios na cabeca, provavel
e a 4.5.3.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalacao de estimulos

frios, provavel

4.6 Cefaleia por pressio externa
Descricao:

Cefaleia resultante da compressao ou tragao mantida sobre os
tecidos moles epicranianos.

Comentdrios: 4.6 Cefaleia por compressdo externa é uma
cefaleia primaria, porque a compressao e a tracao sdo demasiado
ligeiras para provocar lesio do couro cabeludo; ou seja, sao
estimulos fisiologicos.

4.6.1 Cefaleia por compressiao externa
Descricao:

Cefaleia resultante da compressao mantida dos tecidos moles
pericranianos, como por exemplo, uma faixa apertada a volta
da cabega, um chapéu ou capacete, ou 6culos de natacdo ou de
mergulho, sem lesar o couro cabeludo.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia preenchendo os critérios
deBaD

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre dentro do periodo de
uma hora durante a compressao mantida da regiao frontal ou
do couro cabeludo.

C. A dor é maxima no local da compressao externa

D. Desaparece numa hora apés o alivio da compressao externa

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.6.2 Cefaleia por tracdo externa
Termos previamente utilizados: Cefaleia do rabo-de-cavalo

Descricao:
Cefaleia resultante da tracao mantida sobre os tecidos moles
pericranianos sem lesao do couro cabeludo.
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Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia preenchendo os critérios
deBaD

B. A cefaleia é desencadeada por /e ocorre apenas durante a tracao
externa sustentada do couro cabeludo.

C. A dor é maxima no local da tracao

D. Desaparece numa hora apés o alivio da tragao

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: A duragao da cefaleia varia com a intensidadde
e a duracao da tragdo externa. Embora a cefaleia seja maxima
no local da tragao, também pode estender-se a outras areas da
cabega.

4.6.3 Cefaleia por pressao externa, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Um dos seguintes:
|. um Unico episddio de cefaleia preenche os critérios de B a D
2. pelo menos dois episédios de cefaleia preenchem o critério
B e um dos critérios C ou D, mas nao ambos
B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas durante a
compressao ou tracdo da fronte e/ou do couro cabeludo.
C. A dor é maxima no local da compressao ou tracao
D. Desaparece numa hora apés o alivio da compressao ou tragao
E. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Podem codificar-se dois subtipos o 4.6.3.1
Cefaleia por compressdo externa, provavel e o 4.6.3.2 Cefaleia por
tracdo externa, provavel.

4.7. Cefaleia primaria em guinada

Termos previamente utilizados: Cefaleia do picador de
gelo; cefaleia em fisgada ou guinada; cefaleia em agulhada ocular;
oftalmodinia periddica; cefaleia aguda de curta duracéo.

Descrigao:

Dor de cabeca, tipo facada, breve e localizada, que ocorre
espontaneamente na auséncia de doenca orgénica das estruturas
subjacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada Unica
ou uma série de guinadas e preenche os critérios de B a D

B. Cada guinada dura alguns segundos no maximo'

C. A guinada recorre com uma frequéncia irregular entre uma a
varias por dia?

D.Nao existem sintomas autondémicos cranianos

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

|. Estudos mostram que 80% das guinadas duram trés
segundos ou menos; em casos raros, as guinadas duram 10
a 120 segundos.

2. A frequéncia das crises é geralmente baixa, com uma ou
algumas por dia. Em casos raros, ocorrem de forma repetida
durante varios dias e existe um relato de status durante uma
semana.

Comentdrios: A validade destes critérios de diagndstico para
a 4.7. Cefaleia primdria em guinada foi confirmada em estudos no
terreno. Estes critérios permitem o diagnéstico da maioria das
cefaleias primarias caracterizadas por guinadas que nio eram
classificadas pela ICHD-II.

A4.7. Cefaleia primdria em guinada afeta a regiao extratrigeminal
em 70% dos casos. Pode deslocar-se de uma area para a outra,
tanto no mesmo lado, como no hemicranio oposto; tem uma
localizagdo fixa em apenas um terco dos doentes. Quando as
guinadas sao estritamente localizadas a uma area, deverao excluir-
se alteragoes estruturais nesse local ou na distribuicao do nervo
craniano afetado.

Alguns doentes tém sintomas acompanhantes, mas nao
sintomas autondémicos cranianos: Estes Gltimos permitem
diferenciar a 4.7. Cefaleia primdria em guinada de 3.3. Crises de
cefaleia unilateral nevralgiforme breve.

A 4.7. Cefaleia primdria, tipo guinada é mais frequente nas
pessoas com |.Enxaqueca, nas quais as guinadas sao sentidas no

local habitual da enxaqueca.

4.7.1 Cefaleia primaria em guinada, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada Unica
ou uma série de guinadas
B. Apenas dois dos seguintes
|. cada guinada dura alguns segundos no maximo
2. a guinada recorre com uma frequéncia irregular entre uma a
varias por dia
3. nao existem sintomas autonémicos cranianos
C. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

4.8 Cefaleia numular
Termo previamente utilizado: Cefaleia em forma de moeda.

Descricao:

Dor de duragao extremamente variavel, mas com frequéncia
crénica, numa pequena area circunscrita do couro cabeludo, na
auséncia de qualquer les3o das estruturas subjacentes.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia continua ou intermitente preenchendo o critério B
B. A dor é sentida exclusivamente numa area do couro cabeludo,
com todas as caracteristicas seguintes:
|. Contornos bem definidos
2. Fixa no tamanho e na forma
3. Arredondada ou eliptica
4. De |-6 cm de diametro
C. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
|. Deverao ser excluidas outras causas, particularmente
estruturais e lesdes dermatoldgicas pela historia, exame
fisico e investigacdes apropriadas.

Comentdrios: A area dolorosa pode localizar-se em qualquer
ponto do couro cabeludo, mas encontra-se, habitualmente, na
regido parietal. Raramente a 4.8 Cefaleia numular é bifocal ou
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multifocal e cada uma das areas sintomaticas apresenta todas
as caracteristicas da cefaleia numular. A intensidade da dor é
geralmente ligeira a moderada, mas ocasionalmente é grave.
Ao fundo de dor sobrepoem-se exacerbacoes espontidneas ou
provocadas. A duracgao é variavel: até 75% dos casos publicados
esta cefaleia é crénica (presente mais de 3 meses), mas existem
casos descritos com duragao de segundos, minutos, horas ou dias.

A drea afetada apresenta combinagbes variaveis de hipostesia,
disestesias, parestesias, alodinia e dor a palpagao.

4.8.1 Cefaleia numular provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia continua ou intermitente preenchendo o critério B
B. A dor sentida exclusivamente numa area do escalpe, com
apenas trés das seguintes caracteristicas:
|. Contornos bem definidos
2. Fixa no tamanho e na forma
3. Arredondada ou eliptica
4. De |-6 cm de diametro
C. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.9 Cefaleia hipnica
Termos previamente utilizados: Sindrome da cefaleia hipnica,
cefaleia do despertador.

Descricao:

Episédios de cefaleia que recorrem frequentemente e apenas
durante o sono, levando ao despertar, que duram até 4 horas, sem
sintomas acompanhantes caracteristicos e que nao se atribuem a
outra patologia.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios de cefaleia recorrente preenchendo os critérios de
BaE

B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente

C. Ocorre = 10 dias por més durante> 3 meses

D. Dura = |5 minutos e até um maximo de 4 horas apés o acordar

E. Nao ha sintomas autonémicos cranianos nem agitacao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Notas:

|. Para uma intervencao eficaz é necessario fazer a distingao
entre esta cefaleia e um dos subtipos da 3. Nevralgias
Trigémino-Autonémicas, especialmente 3.1 Cefaleia em salvas.

2. Outras causas possiveis de cefaleia que ocorrem durante
o sono e levam ao despertar devem ser excluidas,
particularmente, a apneia do sono, a hipertensao noturna,
a hipoglicemia e a abuso medicamentoso; a patologia
intracraniana deve ser também excluida. Contudo, a
presenca de apneia do sono nao exclui necessariamente o
diagnéstico de 4.9 Cefaleia hipnica.

Comentdrios: Um estudo recente mostrou que estes critérios,
introduzidos na ICHD-3beta, sao mais sensiveis para a 4.9 Cefaleia
hipnica que os da ICHD-II.

A 4.9 Cefaleia hipnica em geral comega depois dos 50 anos,
mas pode ocorrer em pessoas mais jovens. A dor é geralmente

ligeira a moderada, mas pode ser intensa em cerca de um quinto
dos doentes. A dor é bilateral, em cerca de dois tercos dos casos.
As crises duram habitualmente entre |5 e 180 minutos, mas tém
sido descritos casos com maior duragdo. A maioria dos casos é
persistente, com cefaleias diarias ou quase diarias, mas pode ocorrer
uma subforma episédica (inferior a |5 dias por més). Embora
se pensasse que a 4.9 Cefaleia hipnica tinha as caracteristicas da
cefaleia tipo tensdo, estudos mais recentes mostraram que estes
doentes podem ter carateristicas tipo enxaqueca e alguns podem
ter nauseas durante as crises.

O inicio da 4.9 Cefaleia hipnica nao se relaciona com a fase do
sono. Um estudo recente de Ressonancia Magnética (RM) mostrou
uma redugao da substancia cinzenta no hipotdlamo nos doentes
com 4.9 Cefaleia hipnica.

Em vérios casos descritos, o litio, a cafeina, a melatonina e a
indometacina foram terapéuticas eficazes.

4.9.1 Cefaleia hipnica, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Episédios de cefaleia recorrente preenchendo os critérios B e C
B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente
C. Apenas dois dos seguintes:
I. Ocorre = 10 dias por més durante> 3 meses
2. Dura entre |5 minutos e até um maximo de 4 horas apds o
acordar
3. Nao ha sintomas autonémicos cranianos nem agitacao
D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
E. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.10 Cefaleia persistente diaria desde o inicio
Termos previamente utilizados: Cefaleia crénica de novo;
cefaleia crénica de inicio agudo.

Descricao:

Cefaleia persistente, que é diaria desde o seu inicio, o que
é claramente recordado. A dor nio tem aspetos considerados
caracteristicos e pode ser idéntica a enxaqueca ou a cefaleia tipo
tensao ou ter elementos de ambas

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Tem um inicio distinto claramente recordado, em que a dor se
torna continua e sem remissao em 24 horas

C. Esta presente durante > 3 meses

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. A4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio ¢ uma entidade
Unica na medida em que é uma cefaleia diaria desde o inicio,
que rapidamente se torna uma cefaleia sem remissao
e que ocorre tipicamente em individuos sem histéria
prévia de cefaleias. Invariavelmente, os doentes com esta
cefaleia recordam e sdo capazes de descrever bem o seu
inicio; caso contrario, deve ser feito outro diagndstico. De
qualquer modo, os doentes com histéria prévia de cefaleias
(I. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensdo) nao sao excluidos
deste diagndstico, mas nao deverdo ter tido um aumento
da frequéncia das crises antes do seu inicio. Da mesma
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forma, os doentes com histéria prévia de cefaleias nao
deverao referir exacerbacées das mesmas seguidas de abuso
medicamentoso.

2. A 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio pode ter
carateristicas ou da |. Enxaqueca ou da 2. Cefaleia tipo
tensdo. Embora os critérios 1.3 Enxaqueca crénica e /ou
2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica possam ser preenchidos, o
diagnéstico por defeito é 4.10 Cefaleia persistente didria de
novo (CDPN) sempre que os critérios desta entidade sejam
preenchidos. Pelo contrario, quando ambos os critérios de
4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio (CPDIN) e de 3.4
Hemicrania continua sao preenchidos, entdo o diagnéstico
por defeito é o ultimo.

3. O uso de terapéutica abortiva pode exceder os limites
definidos para 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso. Nesse
caso, o diagnéstico de 4.10 Cefaleia persistente didria desde o
inicio s6 pode ser feito se o inicio da cefaleia diaria preceder
claramente o abuso medicamentoso. Quando tal acontece,
ambos os diagnésticos 4.10 Cefaleia persistente didria desde
o inicio e 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso, devem ser
feitos.

4. Em todos os casos, outras cefaleias secundarias como a
5.1 Cefaleia aguda atribuida a traumatismo craniano, a 7.1
Cefaleia atribuida ao aumento da presséo de LCR, a 7.2 Cefaleia
atribuida a baixa pressdo do LCR devem ser excluidas por
investigacao apropriada.

Comentdrios: A 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio
pode assumir dois subtipos: um autolimitado, que tipicamente
desaparece sem tratamento dentro de alguns meses e outro

refratario, que é resistente a uma terapéutica agressiva. Esses
subtipos nao sao codificadas de forma separada.

4.10.1 Cefaleia persistente diaria desde o inicio,

provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Inicio distinto e claramente recordado, em que a dor se torna
continua e sem remissao em 24 horas

C. Esta presente ha < 3 meses

D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Parte 2

Cefaleias secundarias

5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefalico e/ou cervical

6. Cefaleia atribuida a doenca vascular craniana ou cervical

7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana nao vascular

8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou sua privacao

9. Cefaleia atribuida a infecao

10. Cefaleia atribuida a uma perturbacdo da homeostasia

11. Cefaleia ou dor facial atribuida a uma patologia do cranio, pescoco, olhos, ouvidos,
nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura do cranio ou da face

12. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica
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Introducao as cefaleias secundarias

Quando um doente tem uma cefaleia pela primeira vez ou um
novo tipo de cefaleia e a0 mesmo tempo desenvolve um tumor
cerebral é natural concluir que a cefaleia é secundaria ao tumor.
A tais doentes devera ser dado um unico diagndstico de cefaleias
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana (ou um dos seus
subtipos) mesmo quando a cefaleia fenomenologicamente seja
enxaqueca, cefaleia tipo-tensdo ou cefaleia em salvas. Por outras
palavras, uma cefaleia de novo, ocorrendo com outra patologia
reconhecida como capaz de a causar é sempre diagnosticada como
secundaria.

Asituagao é diferente quando o doente tenha tido previamente
um tipo de cefaleia primaria que agrava em estreita relacdo
temporal com a ocorréncia de outra perturbacdo. Existem
trés possiveis explicagdes para este agravamento: uma que
é a coincidéncia; outra é o agravamento da cefaleia primaria
relacionado causalmente com a nova perturbagéo; outra que é o
aparecimento de uma nova cefaleia relacionada causalmente com a
nova perturbacdo. As regras para a sua atribuicao desenvolvidas na
ICHD-II permitiam, em tais circunstancias, um ou dois diagnésticos,
mas, baseadas na deciséo clinica. Essas regras foram modificadas na
ICHD-3 beta para sejam menos abertas a interpretagido e essas
modificagdes foram mantidas.

I. Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relacado temporal com outra patologia que é
conhecida como podendo causar cefaleias, ou preenche
outros critérios de causalidade para essa perturbacio, a
nova cefaleia é codificada como cefaleia secundaria atribuida
a patologia causal. Isto permanece verdade mesmo quando a
cefaleia tem as carateristicas de cefaleia primaria (enxaqueca,
cefaleia tipo-tensao, cefaleia em salvas ou uma das outras
cefaleias trigeminoautonémicas).

2. Quando uma cefaleia primaria preexistente se torna

crénica em estreita relagdo temporal com a tal patologia
causal, ambos os diagndsticos, primario e secundario,
deverao ser atribuidos.
Quando uma cefaleia primaria preexistente piora
significativamente (a frequéncia e/ou severidade aumentam
para o dobro ou mais) em estreita relacao temporal com
a tal patologia causal, ambos os diagnésticos, primario e
secundario, deverao ser atribuidos, desde que haja clara
evidéncia de que essa patologia possa causar cefaleias.

A ICHD-II uniformizou o formato dos critérios de diagnéstico

para as cefaleias secundarias, mas nao foi sem problemas. A revisao
foi adotada na ICHD-3 beta e é também mantida nesta.

Critérios de diagnéstico gerais para as cefaleias
secundarias:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada outra patologia cientificamente documentada
como podendo causar cefaleias'.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes®:
e
I. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da presumida patologia causal
2. Um ou dois dos seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em paralelo com o
agravamento da presumida patologia causal

b) a cefaleia melhorou significativamente em paralelo com a
melhoria da presumida patologia causal
3. A cefaleia tem as carateristicas tipicas da patologia causal®
4. Existe outra evidéncia de causalidade*
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:

I. Como a cefaleia é extremamente prevalente, pode ocorrer
simultaneamente com outra patologia por acaso e sem uma
relacao causal. Por isso, uma cefaleia secundaria s6 pode ser
definitivamente diagnosticada quando ha uma evidéncia sélida
baseada em estudos cientificos publicados de que a patologia
especificada no critério B é capaz de causar cefaleias. A
evidéncia cientifica pode vir de grandes estudos clinicos
observando as relagdes temporais préoximas entre a patologia
e a evolucao daa cefaleia apds tratamento da patologia ou,
de pequenos estudos usando métodos de andlise avancados,
testes de sangue ou outros testes paraclinicos, mesmo
quando nao estiao prontamente disponiveis para o médico
diagnosticador que ira usar estes critérios. Por outras palavras,
métodos de estudo que ndo sio uteis no uso de rotina dos
critérios de diagndstico podem, nao obstante, ser Uteis para
estabelecer a relacdo causal geral com base no critério B.
Ao longo da ICHD-3, contudo, os critérios de diagndstico
restringem-se a informagao razoavelmente disponivel para o
médico diagnosticador numa situagao clinica tipica.

2. Os critérios gerais requerem a presenca de dois aspetos
distintos de evidéncia e permite até aos quatro tipos
de evidéncia reconhecidos. Nem todos estes tipos siao
apropriados para todas as perturbacoes e nem todas
necessitam de fazer parte de um critério especifico para
cada tipo particular de cefaleia secundaria, quando assim é.
Ha poucas cefaleias secundarias para as quais a evidéncia de
causalidade depende muito fortemente do inicio em relacao
temporal para ser uma causa presumida. Exemplos s3o os
subtipos de 7.2 Cefaleia atribuida a pressdo baixa do liquido
cefalorraquidiano, que sao geralmente ortostaticas, mas nao
invariavelmente, pelo que esta carateristica nao pode ser
fiavel como critério de diagnéstico. Em tais casos, o critério
D assume particular importancia.

. Um exemplo ¢ o inicio muito subito (explosivo) da cefaleia
em 6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnoideia néo

w

traumdtica (HSA). A carateristica (se existir) devera ser
especificada para cada cefaleia secundaria.

4. Isto é para ser especificado (se apropriado) para cada
cefaleia secundéaria. Um exemplo deste tipo de evidéncia é
a concordancia entre o local da cefaleia e a localizacdo da
presumida patologia. Outra é a viacao em paralelo entre os
aspetos da cefaleia (tal como a intensidade) e marcadores
da atividade da presumida patologia (p. ex: alteragdes na
neuroimagem ou noutros testes laboratoriais [tais como a
velocidade de sedimentacdo eritrocitaria em 6.4.1 Cefaleia
atribuida a arterite de células gigantes.
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5. Cefaleia atribuida a lesdao ou
traumatismo cranioencefalico e/ou
cervical

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica cranioencefalica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao cranioencefilica
moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesao cranioencefilica ligeira
5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica
cranioencefalica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumatica
cranioencefalica moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica
cranioencefalica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesao em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesao em contragolpe
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As regras gerais para
atribuicao de outra doenga aplicam-se a 5. Cefaleia atribuida a lesdo
ou traumatismo craniencefdlico efou cervical.

|. Quando uma cefaleia de novo ocorre em estreita relagio
temporal com um traumatismo ou lesdo da cabega ou
pescogo, classifica-se como cefaleia secundaria atribuida
ao traumatismo ou a lesdo. Isso continua valido, quando a
nova cefaleia tiver as caracteristicas de qualquer das cefaleias
primarias classificadas na Parte | da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de uma cefaleia primaria se torna crénica ou se agrava
significativamente (a frequéncia e /ou a intensidade
aumentam o dobro ou mais) em estreita relacao temporal
com um traumatismo ou lesdo, deverao ser atribuidos o
diagndstico da cefaleia inicial e o diagnéstico de 5. Cefaleia
atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefdlico e/ou cervical
(ou um dos seus subtipos) devera ser atribuido, desde que
haja uma boa evidéncia de que a patologia pode causar
cefaleias.

Introducao

Os tipos de 5. Cefaleia atribuida a lesGo ou traumatismo
cranioencefdlico efou cervical estao entre os tipos mais frequentes
de cefaleias secundarias. Se ocorrerem nos primeiros 3 meses sao
consideradas agudas; se continuarem para além desse periodo, sao
designadas persistentes. O periodo de tempo é consistente com os
critérios de diagnéstico da ICHD-II, embora o termo persistente
tenha sido adotado em vez de crénica.

Nao existem caracteristicas especificas das cefaleias que
permitam distinguir os subtipos de 5. Cefaleia atribuida a lesdo
ou traumatismo cranioencefdlico ef/ou cervical dos outros tipos de
cefaleias; frequentemente assemelham-se as cefaleias do tipo
tensao ou a enxaqueca. Consequentemente, o seu diagndstico esta
largamente dependente da relagao temporal estreita entre a lesao
ou o traumatismo e o inicio da cefaleia. Os critérios de diagnéstico
da ICHD-3 sao consistentes com os da ICHD-II para todos os
subtipos, requerendo que a cefaleia se tenha desenvolvido num
periodo de sete dias ap6s a lesdo ou o traumatismo, ou num periodo
de sete dias apds recuperar a consciéncia e/ou a capacidade de
avaliar e de reportar a dor, quando estas tenham sido afetadas pela

lesao ou pelo traumatismo. Embora o intervalo de sete dias seja
um pouco arbitrario e alguns peritos argumentem que a cefaleia
se pode desenvolver apés um intervalo maior numa minoria de
doentes, nao existe atualmente suficiente evidéncia para alterar
este requisito. Encorajamos a investigacao para que testes de
campo dos critérios de diagnéstico para A5.1.1.1 Cefaleia de inicio
tardio atribuida a lesGo traumdtica da cabeca moderada ou severa
e A 5.1.2.1 Cefaleia de inicio tardio atribuida a lesdo traumdtica da
cabeca ligeira (ver Apéndice).

A cefaleia pode ocorrer como um sintoma isolado, apds lesao
ou traumatismo, ou fazendo parte de uma constelacao de sintomas,
como tonturas, fadiga, alteracdes da concentracao, lentificacao
psicomotora, alteragoes ligeiras da meméria, insénia, ansiedade,
alteracdes da personalidade e irritabilidade. Quando varios destes
sintomas estao presentes apés um traumatismo cranioencefalico,
considera-se que o doente tem uma sindrome pés-concussional.

A patogénese da 5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo
cranioencefdlico  efou  cervical é frequentemente pouco
clara. Numerosos fatores que podem contribuir para o seu
desenvolvimento incluem, mas nao se limitam, a lesdo axonal,
alteracdes no metabolismo cerebral, neuroinflamacao, alteracoes
na hemodinamica cerebral, predisposicao genética, psicopatologia
e expetativa de desenvolver uma cefaleia apés um traumatismo
cranioencefalico. Pesquisas recentes utilizando técnicas de
neuroimagem avancadas, sugerem uma capacidade em detetar
alteracdes cerebrais estruturais apés traumatismos minor que nao
sdo detetaveis nos testes diagndsticos convencionais. As alteracoes
do sono poés-traumaticas, as alteragées do humor, os fatores
psicossociais e outros indutores de stress podem influenciar o
desenvolvimento e a perpetuacao da cefaleia. O uso excessivo de
medicacao utilizada nas crises pode contribuir para a persisténcia
da cefaleia apds traumatismo cranioencefalico através do
desenvolvimento da 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.
Os médicos deverao considerar esta possibilidade sempre que a
cefaleia persista para além da fase inicial pés-traumatica.

Os fatores de risco para o desenvolvimento da 5. Cefaleia
atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefdlico efou cervical
incluem histéria prévia de cefaleia, lesao pouco grave, sexo feminino
e presenca de comorbilidades psiquiatricas. A associagao de
traumatismos cranioencefalicos de repeticao e o desenvolvimento
da cefaleia devera ser investigada. O grau de expetativa de cefaleia
apés um traumatismo cranioencefalico e o papel dos litigios
em relacao a essa cefaleia, como fatores de promocao do seu
desenvolvimento e persisténcia sdo ainda largamente debatidos. A
maioria dos estudos sugere que a simulagao é um fator presente s6
numa pequena minoria de doentes.

E reconhecido que alguns doentes desenvolvem uma cefaleia
apo6s um traumatismo cranioencefélico minor — tao minor que nao
preenche os critérios mesmo para traumatismo cranioencefalico
ligeiro. Estas cefaleias podem ter inicio ap6s um Unico traumatismo
ou apds repetidos impactos cranianos minor (p. ex. em jogadores
de rugby ou futebol americano). Contudo, a cefaleia devido a
traumatismos cranianos muito ligeiros nao tem sido adequadamente
investigada, havendo, pois, dados insuficientes que suportem o seu
reconhecimento e inclusio na ICHD-3. E incentivada a investigacao
das cefaleias que surgem apés traumatismos cranioencefalicos
minor, talvez guiada pelos critérios de diagnéstico A5.8 Cefaleia
aguda atribuida a outra lesdo ou outro traumatismo cranioencefdlico
e/ou cervical e A5.9 Cefaleia persistente atribuida a outra lesdo ou
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outro traumatismo cranioencefdlico e/ou cervical.

5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefdlico e/
ou cervical tem também sido reportada em criangas, embora
menos frequentemente que nos adultos. A apresentagao
clinica dos subtipos é semelhante nas criancas e nos adultos,
sendo os mesmos os critérios de diagnéstico nas criancas.

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao
traumatica cranioencefalica
Classificagao noutro local:

O traumatismo que resulte de movimentos de aceleragao/
desaceleracdo da cabeca, com flexdo/extensio do pescoco é
classificado como contragolpe (“whiplash”). A cefaleia aguda
atribuida a um traumatismo desse tipo é codificada como 5.3
Cefaleia aguda atribuida a lesGo em contragolpe. A cefaleia aguda
atribuida a craniotomia cirtrgica realizada por motivos, que nao
o traumatismo cranioencefalico, é codificada como 5.5 Cefaleia
aguda atribuida a craniotomia.

Descricao:
Cefaleia, com menos de 3 meses de duragdo, causada por
traumatismo cranio-encefalico.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo encefalica traumatica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apés uma das seguintes
situacoes:
| traumatismo cranioencefalico
2. recuperacao da consciéncia aps o traumatismo cranioencefélico
3. descontinuagdao da medicagdo que diminua a capacidade
de sentir ou descrever a cefaleia apés o traumatismo
cranioencefalico
D. Uma das seguintes situacoes:
|. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses apds o seu
inicio
2. a cefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses apds o
traumatismo cranioencefalico
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I.O traumatismo cranioencefdlico é definido como uma
lesao estrutural ou funcional, resultando da agao de forgas
externas no cranio. Estas incluem o embate do créanio contra
um objeto ou o embate de um objeto contra o créanio, forcas
produzidas por sopros ou explosées e ainda outras forcas
a definir.

Comentdrio: A convencdo de que a cefaleia se tenha
desenvolvido num periodo de sete dias € um pouco arbitraria (ver
“Introdugao” acima). Comparado com intervalos mais longos, o
periodo de sete dias confere uma maior especificidade aos critérios
de diagnéstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesGo traumatica
cranioencefdlica (isto é, maior evidéncia de fator causal), mas ao
mesmo tempo alguma perda de sensibilidade. Serdao necessarias
mais investigagdo, para se saber se um intervalo diferente, sera
mais apropriado. Entretanto, deverdo ser utilizados os critérios
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo
cranioencefdlico moderado ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia aguda de

inicio tardio atribuida a traumatismo cranioencefdlico ligeiro, quando
o intervalo entre o traumatismo e o inicio das cefaleias for maior
que sete dias.

5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo traumatica
cranioencefalica moderada ou grave
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios de 5.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumdtica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefdlico com pelo menos uma das
seguintes caracteristicas:
|. Perda de consciéncia por >30 minutos
2. Escala de coma de Glasgow valor <13
3. Amnésia pds-traumatical durando >24 horas
4. Alteracao do nivel de consciéncia por >24 horas
5. Imagiologia evidenciando uma lesao traumatica encefalica,
como hemorragia intracraniana e/ou contusao cerebral.

Nota:
I. Aduracao daamnésia pds-traumatica é definida pelo intervalo
de tempo entre o traumatismo craniano e a recuperacao da
normal evocagao continua dos eventos.

5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesdo
cranioencefalica ligeira
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios de 5.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumatica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefalico preenchendo os critérios | e 2:
|. Associado a nenhum dos seguintes:
a) Perda de consciéncia >30 minutos
b) Escala de coma de Glasgow <13
c) Amnésia pés-traumatical >24 horas
d) Alteracao do nivel de consciéncia >24 horas
e) Imagiologia evidenciando uma lesao traumatica da cabeca
tal como: fratura de cranio, hemorragia intracraniana e/
ou contusao cerebral
2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente apés o traumatismo cranioencefalico:
a) Confusao transitéria, desorientacdo ou alteracao de
consciéncia
b) Perda de meméria para eventos imediatamente antes ou
apos o traumatismo cranioencefalico
c) Dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranioenceflico ligeiro:
i. nauseas
ii. vomitos
iii. alteracoes da visao
iv. tonturas e/ou vertigens
v. desequilibrio postural e/ou na marcha
vi. alteragdes da memoria e/ou da concentragao.

Nota:

A duracao da amnésia postraumatica a definida como o tempo
entre a agressao da cabeca e a retoma da normal e continua
evocagao de eventos.

Comentdrio: Os critérios de diagndstico para lesao
cranioencefalica ligeira e para lesdao traumatica cranioencefalica
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moderada ou grave admitem uma variabilidade substancial na
gravidade do traumatismo em cada categoria. Isto levou a que
alguns peritos sugerissem a inclusao de categorias adicionais:
cefaleia atribuida a lesdo cranio-encefdlica ligeira e cefaleia atribuida
a lesdo cranioencefdlica muito grave. Atualmente nao ha evidéncia
suficiente para adicionar estas categorias, estudos futuros deverao
investigar a utilidade de o fazer.

5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesido
traumatica cranioencefalica
Classificagdo noutro local:

O traumatismo como resultado dos movimentos de aceleracao/
desaceleragcao da cabeca, com flexao/extensao do pescoco, é
classificado como contragolpe (“whiplash”). A cefaleia persistente
atribuida a tal traumatismo é classificada como 5.4 Cefaleia
persistente atribuida a lesdo em contragolpe. A cefaleia persistente
atribuida a craniotomia cirlrgica realizada por motivos, que nao
o traumatismo cranioencefalico, é classificada como 5.6 Cefaleia
persistente atribuida a craniotomia.

Descricao:
Cefaleia com duracdao superior a 3 meses, causada por
traumatismo cranioencefalico.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo encefalica traumatica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apés uma das seguintes
situagoes:
|. Traumatismo cranioencefalico
2. Recuperagao da consciéncia apés o traumatismo cranioencefélico
3. Descontinuacdo da medicacdo que diminua a capacidade
de sentir ou descrever a cefaleia apés o traumatismo
cranioencefalico
D. A cefaleia persiste por> 3 meses apds o traumatismo
cranioencefalico
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-32

Nota:

I.O traumatismo cranioencefalico é definido como uma
lesao estrutural ou funcional, resultando da agao de forgas
externas no cranio. Estas incluem pancadas no cranio com
um objeto ou bater com o cranio num objeto, penetracao
do crinio por um objeto estranho, forcas produzidas por
sopros ou explosoes e ainda por forcas a definir.

2. Quando uma cefaleia que se segue a um traumatismo da
cabeca se torna permanente a possibilidade de 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicacdo devera ser considerada.

Comentdrios: A convencao de que a cefaleia se tenha
desenvolvido num periodo de 7 dias é um pouco arbitraria (ver
Introducao acima). Comparado com intervalos mais longos, o
periodo de 7 dias confere uma maior especificidade aos critérios
de diagnéstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesGo traumdtica
cranioencefdlica (isto é, maior evidéncia de fator causal), mas ao
mesmo tempo alguma perda de sensibilidade. Serao necessarias
mais pesquisas para se saber se um intervalo diferente sera
mais apropriado. Entretanto, deverao ser utilizados os critérios
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo

cranioencefdlico moderado ou grave A5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio
tardio atribuida a traumatismo cranioencefdlico ligeiro, quando o
intervalo entre o traumatismo e o inicio das cefaleias for maior
que sete dias.

Para ser consistente com os critérios de diagndstico da ICHD-
Il para a cefaleia crénica pés-traumiatica e com o intervalo de
tempo usado no diagndstico de outras cefaleias secundarias, 3
meses é o intervalo de tempo apds o qual a cefaleia atribuida a
traumatismo cranioencefélico é considerada persistente. Estudos
futuros deverao investigar se intervalos de tempo mais curtos ou
mais longos deverao ser adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo
traumatica cranioencefalica moderada ou grave
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo traumadtica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefalico com pelo menos uma das
seguintes caracteristicas:
|. perda de consciéncia >30 minutos
. escala de coma de Glasgow <13
. amnésia pds-traumatica' >24 horas
. alteracdo do nivel de consciéncia >24 horas

U A W N

. imagiologia evidenciando uma lesdo traumatica encefalica,
como hemorragia intracraniana e/ou contusao cerebral.

Nota:
I.A duracdo da amnésia pods-traumatica é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo cranioencefélico e a

recuperacao sustentada da memoria dos eventos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao
traumatica cranioencefilica ligeira
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo traumadtica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefélico preenchendo os critérios | e 2:
|. Associado a nenhum dos seguintes:
a) perda de consciéncia >30 minutos
b) escala de coma de Glasgow <13
c) amnésia pés-traumética >24 horas'
d) alteracao do nivel de consciéncia >24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesdo traumatica encefalica,
como hemorragia intracraniana e/ou contusao cerebral
2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais:
a) confusdo transitéria, desorientacdo ou alteracdo de
consciéncia
b) perda de memoéria para eventos imediatamente antes ou
apos o traumatismo cranioencefalico
c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranioencefalico ligeiro:
i. nduseas,
ii. vomitos,
iii. alteracoes da visao,
iv. tonturas e/ou vertigens,
v. desequilibrio postural/ou na marcha
vi. alteracées da meméria e/ou da concentragao.
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Nota:
I. A duracdo da amnésia poés-traumdtica é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo cranioencefalico e
a recuperagao da meméria continua dos eventos.

5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em
contragolpe’ (“whiplash”)
Descricao:

Cefaleia com menos de 3 meses de duracao, causada por lesao
em contragolpe.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesio em contragolpe' associada no momento a
dor cervical e/ou cefaleia
C. A cefaleia aparece dentro de sete dias apds a lesio em
contragolpe
D. Uma das duas situagoes:
|. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apos a lesao em
contragolpe
2. a cefaleia persiste, porém, ainda nao passaram trés meses
apds a lesdao em contragolpe
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. A lesdao em contragolpe ¢ definida pela ocorréncia subita
de movimentos contidos e inadequados de aceleracao/
desaceleracio da cabeca com flexao/extensao do pescoco. A
lesao em contragolpe pode ocorrer apés forcas de impacto
grandes ou pequenas.

Comentdrios: As lesdes em contragolpe ocorrem geralmente
no contexto de acidentes de veiculos motorizados. A 5.3 Cefaleia
aguda atribuida a lesGo em contragolpe pode ocorrer como sintoma
isolado ou fazendo parte de uma constelacao de outros sintomas
relacionados com o pescogo, bem como a sintomas somaticos
extracervicais, neurossensoriais, comportamentais, cognitivos
e/ou alteracées do humor. A lesdo em contragolpe podera ser
classificada de acordo com a gravidade e com a apresentagao
clinica, utilizando um esquema como o apresentado pela “Quebec
Task Force on Whiplash-Associated Disorders”.

5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdao em
contragolpe
Descricao:

Cefaleia com mais de 3 meses de duracao, causada por lesdao
em contragolpe.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D

B. Ocorréncia de lesio em contragolpe' associada no tempo a dor
cervical e/ou cefaleia

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apds a lesao em contragolpe

D. A cefaleia persiste mais de 3 meses apds a lesdo em contragolpe

E. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Nota:
I. A lesdao em contragolpe ¢ definida pela ocorréncia subita
de movimentos contidos e inadequados de aceleracao/

desaceleracao da cabega com flexao/extensao do pescogo. A
lesdo em contragolpe pode ocorrer apés forcas de impacto
grandes ou pequenas.

2. Quando a cefaleia apés lesao em contragolpe se torna
persistente, devera ser considerada a possibilidade de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
Descricao:

Cefaleia com menos de 3 meses de duracio causada por
craniotomia cirdrgica.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Foi realizada uma craniotomia cirtrgica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apés uma das seguintes
situagoes:
|. craniotomia
2. recuperacao da consciéncia apés a craniotomia
3. descontinuacao da medicagao que diminua a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia apds a craniotomia
D. Uma das situagoes seguintes:
|. A cefaleia desaparece até 3 meses apds a craniotomia
2. A cefaleia persiste, porém ainda nao passaram trés meses
apds a craniotomia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'2.

Nota:

I. Quando a craniotomia foi realizada apés o traumatismo
cranioencefalico, classificar como 5.1.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumadtica cranioencefdlica moderada ou grave.

2.E necessario excluir outras cefaleias secundérias que
podem ocorrer apds a craniotomia, antes de classificar
como 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia. Embora
existam numerosas possiveis etiologias para a cefaleia
apoés a craniotomia, deverdo ser consideradas a cefaleia
cervicogénica (como resultado do posicionamento durante a
cirurgia), a cefaleia por fistula de LCR, infecées, hidrocefalia
e hemorragia intracraniana.

Comentdrios: A 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
ocorre numa proporcao apreciavel de doentes submetidos a
craniotomia. Na maioria dos casos, comeca alguns dias apds a
craniotomia e desaparece no periodo agudo pés-operatério. E
mais frequente apds cirurgia a base do cranio, comparada com
outras localizagoes. Embora a dor da 5.5 Cefaleia aguda atribuida
a craniotomia seja sentida com maxima intensidade no local da
craniotomia, pode ser mais difusa e assemelhar-se a cefaleia tipo
tensao ou a enxaqueca.

5.6 Cefaleia persistente atribuida a
craniotomia
Descricao:

Cefaleia com mais de 3 meses de duracao causada por
craniotomia cirdrgica.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Foi realizada uma craniotomia cirurgica'
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C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias ap6és uma das seguintes
situagoes:
|. craniotomia
2. recuperagao da consciéncia apds a craniotomia
3. descontinuagao da medicacao que diminua a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia apds a craniotomia
D. A cefaleia persiste por mais de 3 meses ap6s a craniotomia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'2.

Nota:
|.Quando a craniotomia foi realizada apés o traumatismo
cranioencefalico, classificar como 5.2.1 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo traumdtica cranioencefdlica moderada ou grave.
2. Quando a cefaleia apds craniotomia se torna persistente,
devera ser considerada a possibilidade de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos.

Comentdrios: Cerca de um quarto dos doentes que desenvolve
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia também desenvolvera
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia.
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6. Cefaleia Atribuida a Doenca
Vascular Cerebral e/ou Cervical

6.1. Cefaleia atribuida a evento vascular cerebral isquémico
6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral (AVC)
isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral) prévio
6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério (AIT)
6.2. Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracerebral nao
traumatica
6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoideia
(HSA) nao traumatica
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda
(HSDA) nao traumatica
6.2.4. Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana
nao traumatica prévia
6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumatica prévia
6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
subaracnoideia (HSA) nao traumatica prévia
6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
subdural aguda (HSDA) nao traumatica prévia
6.3. Cefaleia atribuida a malformagéo vascular nao rota
6.3.1. Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nao roto
6.3.2. Cefaleia atribuida a malformacao vascular arteriovenosa
(MAV)
6.3.3. Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural
6.3.4. Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
6.3.5. Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal ou
leptomeningea (sindrome de Sturge-Weber)
6.4. Cefaleia atribuida a arterite
6.4.1. Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes (ACG)
6.4.2. Cefaleia atribuida a angeite primaria do sistema nervoso
central (APSNC)
6.4.3. Cefaleia atribuida a angeite secundaria do sistema
nervoso central (ASSNC)
6.5. Cefaleia atribuida a patologia da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
6.5.1. Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissecao da
artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical, aguda, atribuida
a dissecdo da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical, persistente,
atribuida a dissecao prévia da artéria carétida
cervical ou da artéria vertebral.
6.5.2. Cefaleia pés-endarterectomia
6.5.3. Cefaleia atribuida a angioplastia ou a colocacao de “stent”
carotideo ou vertebral
6.6. Cefaleia atribuida a patologia venosa cerebral
6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
6.6.2 Cefaleia atribuida a colocagdo de stent em seio venoso
craniano
6.7. Cefaleia atribuida a outra patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento endarterial
intracraniano

6.7.2 Cefaleia da angiografia

6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR)
6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da

vasoconstricao cerebral reversivel (SVCR)
6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida a
sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel
(SVCR)
6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel (SVCR) prévia

6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecao arterial intracraniana

6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante a da enxaqueca atribuida a
doenca vascular cerebral crénica

6.8.1 Cefaleia  atribuida a  Arteriopatia ~ Cerebral
Autossémica Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)

6.8.2 Cefaleia atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidose
lactica e episédios semelhantes a acidente vascular
cerebral (MELAS)

6.8.3 Cefaleia atribuida a angiopatia de Moyamoya (MMA)

6.8.4 Aura semelhante a da enxaqueca atribuida a angiopatia
amiloide cerebral

6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome de vasculopatia retiniana
com leucoencefalopatia cerebral e manifestacoes
sistémicas (RVCLSM)

6.8.6 Cefaleia atribuida a outra doenga vascular cerebral
crénica

6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria.

Comentério Geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As regras gerais para a
atribuicao a uma outra patologia aplicam-se a 6. Cefaleia atribuida a
doenca vascular cerebral e/ou cervical.

I. Quando uma cefaleia de novo ocorre, pela primeira vez,
em estreita relacao temporal com uma doenga vascular
cerebral ou cervical, devera ser classificada como cefaleia
secundaria atribuida a essa doenca vascular. Isto também ¢é
verdadeiro se a cefaleia tem as caracteristicas de qualquer
uma das cefaleias primarias classificadas na Primeira Parte da
ICHD-3. Esta regra aplica-se de modo similar a sintomas de
aura de novo semelhantes aos da enxaqueca que ocorrem
pela primeira vez em estreita relagdo temporal com uma
patologia vascular craniana ou cervical.

2. Quando uma cefaleia preexistente com caracteristicas
de uma cefaleia primaria se torna crénica ou se agrava
significativamente (a frequéncia e/ou a intensidade aumentam
duas ou mais vezes) em estreita relacao temporal com uma
patologia vascular cerebral ou cervical, devera classificar-
se com ambos os diagndsticos - o diagndstico da cefaleia
inicial e o da 6. Cefaleia atribuida a doenca vascular cerebral
ou cervical (ou um dos seus subtipos), desde que haja clara
evidéncia de que a patologia vascular pode causar a cefaleia.

Introducao

O diagnéstico da cefaleia e a sua relagao causal é facil de
estabelecer na maioria das condi¢oes vasculares adiante descritas,
porque a cefaleia apresenta-se de forma aguda, associada a sinais
neurolégicos e porque habitualmente regride rapidamente. A
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estreita relacao temporal entre a cefaleia e estes sinais neurolégicos
é, pois, crucial para se estabelecer uma relacao causal.

Em muitas dessas perturbagées, como nos acidentes vasculares
isquémicos ou hemorragicos, a cefaleia é subestimada por sinais
focais e/ou alteracdo do estado de consciéncia. Noutras, como
na hemorragia subaracnoideia, a cefaleia é geralmente o sintoma
mais proeminente. Noutras condi¢des, que podem provocar tanto
cefaleia como acidente vascular cerebral, como as dissec¢oes,
as tromboses venosas cerebrais, a arterite de células gigantes
e a angeite do sistema nervoso central, a cefaleia é muitas
vezes um sintoma inicial de alerta. E, portanto, fundamental o
reconhecimento da associacao da cefaleia com tais perturbagées no
sentido de diagnosticar corretamente a doenca vascular subjacente
e iniciar prontamente o tratamento apropriado, prevenindo assim
consequéncias neuroldgicas potencialmente devastadoras.

Todas estas perturbagdes podem ocorrer em doentes com
histéria prévia de uma cefaleia primaria de qualquer tipo. Umindicio
que sugere uma causa vascular subjacente é o inicio, geralmente
subito, de uma cefaleia de novo, desconhecida até entao para o
doente. Sempre que tal ocorra, as patologias vasculares deverao
ser despistadas de imediato.

Para todas as perturbacdes vasculares aqui listadas, os critérios
de diagnéstico deverao incluir sempre que possivel:

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada a presenca de uma patologia vascular cerebral
e/ou cervical que se sabe poder causar cefaleia
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
o inicio da doenca vascular cerebral e/ou cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou-se significativamente a par do
agravamento da doenga vascular cerebral e/ou cervical
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da doenca vascular cerebral e/ou cervical
3. a cefaleia tem as caracteristicas tipicas da cefaleia descrita
para a doencas vascular cerebral e/ou cervical
4. existe outra evidéncia para o estabelecimento duma relacio
causal
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

6.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico

6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral).

6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
Descricao:

Cefaleia de novo, geralmente de inicio agudo, causada por
acidente vascular cerebral isquémico e associada aos sinais
neurolégicos focais de enfarte cerebral. Muito raramente, é o
sintoma inaugural ou o mais proeminente do acidente vascular

cerebral isquémico. Tem curso autolimitado.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D

B. Foi diagnosticado um acidente vascular cerebral isquémico

C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, um
dos seguintes:

|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos do acidente vascular
cerebral isquémico ou conduziu ao diagndstico do acidente
vascular.

2. a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilizacao
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos ou
imagiolégicos do acidente vascular cerebral isquémico

D. Um dos seguintes:

|. a cefaleia desapareceu em trés meses'

2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses'

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacao, espontdnea ou devida a tratamento, e nao a
partir do inicio do acidente vascular cerebral isquémico.

Comentdrios: A 6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico (enfarte cerebral) é acompanhada por sinais
neurolégicos focais e/ou alteracdo do estado de consciéncia,
que permitem, em geral, distingui-la das cefaleias primarias.
E geralmente de intensidade moderada e sem caracteristicas
especificas. Pode ser bilateral ou unilateral, ipsilateral ao acidente
vascular. Raramente, um acidente vascular cerebral isquémico
agudo, nomeadamente um enfarte embdlico cerebeloso ou
supratentorial, pode apresentar-se com uma cefaleia subita
(mesmo explosiva) isolada.

A cefaleia é um sintoma presente em até um terco dos casos de
acidente vascular cerebral isquémico; é mais frequente nos acidentes
do territério vertebrobasilar que nos do territério carotideo. A
cefaleia é de pouca ou nenhuma utilidade para o esclarecimento da
etiologia do acidente vascular isquémico exceto pelo facto de muito
raramente surgir nos acidentes vasculares lacunares.

Pelo contrario a cefaleia é extremamente frequente em
patologias agudas da parede arterial que podem causar enfarte
isquémico, tais como a dissecao arterial ou a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel. Nestes casos, a cefaleia pode
ser diretamente causada pela lesdo da parede arterial e pode
anteceder o evento isquémico; € mais corretamente classificada
como secundaria a patologia da parede arterial.

6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente
vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) prévio
Descricao:

Cefaleia causada por acidente vascular cerebral isquémico e
que persiste por mais de trés meses ap6s a estabilizacao do enfarte.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.1.1.| Cefaleia aguda
atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral),
e preenchendo o critério C

B. Oacidente vascular cerebral isquémico estabilizou, espontaneamente
ou devido a tratamento
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C. A cefaleia persistiu por mais de trés meses apos a estabilizagao
do acidente vascular cerebral isquémico
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Alguns estudos documentaram cefaleias
preenchendo os critérios 6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida
a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) prévio.
E necessério investigar a existéncia de fatores de risco para esta
cefaleia persistente; uma histéria prévia de |. Enxaqueca pode
estar implicada, bem como ansiedade/depressao.

6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico
transitorio (AIT)
Descricao:

Cefaleia causada por um acidente isquémico transitério (AIT)
e acompanhada por sinais focais transitérios de inicio subito,
sugestivos de AIT. Dura menos de 24 horas

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um acidente isquémico transitério (AIT)
C.Ha evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com os outros
sintomas e/ou sinais clinicos de AIT
2. a cefaleia desaparece em 24 horas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'?2

Notas:

1. O diagnéstico diferencial entre 6.1.2 Cefaleia atribuida
a acidente isquémico transitorio (AIT) e uma crise de .2
Enxaqueca com aura pode ser particularmente dificil. O
modo de inicio é crucial: o défice focal é stbito no AIT e
é mais frequentemente progressivo na aura da enxaqueca.
Para além disso, os fendmenos positivos (como escotomas
cintilantes) sao muito mais frequentes na aura de enxaqueca
que no AIT enquanto os fendmenos negativos surgem mais
frequentemente no AlT.

2. Acoincidéncia de um AlT com as caracteristicas habituais e de
uma cefaleia intensa deve levar prontamente a investigacao
de patologias arteriais que provoquem diretamente cefaleia
intensas (entre elas as dissec¢oes arteriais).

Comentdrios: Um AIT é um episddio transitério de disfuncao
neurolégica causada por isquemia cerebral focal ou retiniana,
sem evidéncia clinica, imagiolégica ou de outra natureza de
enfarte cerebral ou retiniano agudo. Os sintomas de AIT
caracteristicamente, mas nao invariavelmente, duram menos de
uma hora.

A cefaleia, embora mais frequente nos AlTs do territério
vertebrobasilar do que nos do territério carotideo, muito
raramente € um sintoma proeminente do AlT.

6.2. Cefaleia atribuida a hemorragia
intracraniana nao traumatica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral traumatica e/ou
hemorragia subaracnoideia traumatica ou hematoma intracerebral,
epidural ou subdural traumatico é codificada como 5.1.1. Cefaleia

aguda atribuida a lesdo traumdtica craniana moderada ou grave ou
5.2.1. Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumdtica craniana
moderada ou grave.

Descrigao:

Cefaleia causada por hemorragia intracraniana nao traumatica,
geralmente com inicio sibito (explosivo inclusive). Dependendo
do tipo de hemorragia, pode surgir isolada ou associada a défice
neurolégico focal.

6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral nao traumatica
Descricao:

Cefaleia de novo causada por hemorragia intracerebral nao
traumatica, geralmente tem inicio agudo e associa-se aos sinais
neuroldgicos focais da hemorragia intracerebral. A cefaleia pode,
raramente, ser o sintoma inaugural e proeminente deste tipo de
hemorragias.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada uma hemorragia intracerebral (HIC)' na
auséncia de traumatismo craniano
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da HIC ou conduziu
ao diagndstico da HIC
2. a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilizacao
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos ou
imagioldgicos de HIC
3.2 cefaleia tem pelo menos uma das trés seguintes
caracteristicas.
a) inicio stbito ou explosivo
b) intensidade maxima no dia da instalacao
c) localizagao de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses?
2. a cefaleia ainda ndo desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses?
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
|. Correntemente, o termo intracerebral neste contexto inclui
intracerebeloso.
2.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontanea ou devida a tratamento, e nio a
partir do inicio da hemorragia intracerebral.

Comentdrios: A 6.2.1. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica é, na maioria das vezes, devida a
presenca de sangue subaracnoideu e compressao local e nao por
hipertensao intracraniana. Pode ocasionalmente apresentar-se
como cefaleia explosiva.

A cefaleia é mais frequente e mais severa nos acidentes
vasculares cerebrais hemorragicos do que nos isquémicos. Quando
ocorre na instalagdo do ictus, a cefaleia esta associada a um maior
risco de mortalidade precoce na hemorragia intracerebral, mas tal
nao sucede nos acidentes isquémicos.
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A cefaleia é geralmente subestimada pelos défices focais ou
coma, mas também pode ser um sintoma precoce proeminente
de algumas hemorragias cerebrais, nomeadamente hemorragias
cerebelosas, que podem necessitar de descompressao cirlrgica
urgente.

6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
subaracnoideia (HSA) ndo traumatica
Codificada noutro local:

A hemorragia subaracnoideia nao traumatica distingue-se da
hemorragia subaracnoideia da convexidade (HSAc) nao traumatica.
Esta Gltima apresenta-se com sintomas e sinais clinicos e radiolégicos
muito varidveis consoante as varias causas subjacentes que
incluem a sindrome do vasoespasmo cerebral reversivel (SVRC),
a angiopatia amiloide cerebral (AAC), a endocardite e a trombose
venosa cerebral. Doentes com crises semelhantes a auras, HSAc
e AAC devem ser codificados com 6.8.4 Aura semelhante a da
enxaqueca atribuida a angiopatia amiloide cerebral. Doentes com
cefaleia, HSAc e SVCR devem ser codificados como 6.7.3 Cefaleia
atribuida a sindrome da vasoconstricdo cerebral reversivel.

Descricao:

Cefaleia causada por hemorragia subaracnoideia ndo traumatica
(HSA), tipicamente severa e subita, atingindo a intensidade maxima
em segundos (cefaleia explosiva) ou minutos. Pode ser o Unico
sintoma da HSA nao traumatica.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subaracnoideia (HSA) na
auséncia de traumatismo craniano
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da HSA ou conduziu
ao diagndstico de HSA
2. a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilizacao
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos ou
imagioldgicos da HSA
3. a cefaleia teve inicio subito ou explosivo
D. Qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses'
2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses'
E. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.23

Notas:

I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontdnea ou devida a tratamento, e nao a
partir do inicio da hemorragia subaracnoideia (HSA).

2. O diagndstico da HSA é confirmado por tomografia
computorizada (TC) sem contraste: a sensibilidade ¢é
proxima de 99% nas primeiras seis horas apés o inicio,
98% as 12 horas e 93% as 24 horas (mas descendo para
50% aos 7 dias). Quando o resultado da TC nao permite
o diagndstico, é essencial a pungao lombar: a xantocromia
esta presente em todos os casos de HSA aneurismatica,
quando o liquido cefaloraquidiano (LCR) é colhido entre as
12 horas e as duas semanas de evolucéo, e é analisado por

espectrofotometria. A RM nao esta indicada como método
de diagndstico inicial na HSA; no entanto as sequéncias
ponderadas em T2 gradiente de eco FLAIR podem ser (teis,
quando a TC é normal, mas o LCR revela alteragdes.

3.Na presenca de uma hemorragia subaracnoideia da
convexidade nao traumatica, a idade avancada, disfuncao
sensitivomotora, crises estereotipadas semelhantes a aura
e auséncia de de cefaleia significativa sugerem angiopatia
amiloide cerebral como causa subjacente. Idade jovem
e cefaleia explosiva recorrente sugerem sindrome de
vasoespasmo cerebral reversivel

Comentdrios: A hemorragia subaracnoideia (HSA) nao
traumatica é uma das causas mais frequentes de cefaleia intensa,
persistente e incapacitante de inicio abrupto (cefaleia explosiva) e
é uma condicao grave (a taxa de mortalidade é de 40-50% e 10-
20% dos doentes morrem antes de chegar ao hospital; 50% dos
sobreviventes ficam incapacitados).

A 6.2.2. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoideia
(HSA) ndo traumdtica pode, no entanto, ser moderada e nao se
acompanhar de outros sinais. O inicio abrupto é a caracteristica
chave. Em qualquer doente com cefaleia de inicio subito ou
explosivo, deve ser excluida uma hemorragia subaracnoideia.

O atraso no diagnéstico pode ter consequéncias catastréficas:
a HSA é uma emergéncia neurointerventiva. No entanto ocorrem
erros no diagndstico inicial em 25% a 50% dos doentes; o mais
comum ¢ ser diagnosticada como enxaqueca. A razdo mais
frequente para erros no diagndstico é a nao realizacdo do exame
de imagem adequado ou a sua interpretagao errada, bem como a
nao realizacao de puncao lombar, quando esta indicada.

Apbds o diagnéstico da HSA, é necessario de modo urgente
pesquisar a presenca de um aneurisma que tenha rompido
(80% das HSA espontaneas resultam da rotura de um aneurisma
sacular). Nos doentes que receberam um diagnéstico inicial errado
e que sao posteriormente diagnosticados corretamente dias mais
tarde, muitas vezes nao se identifica aneurisma ou outra causa para
a HSA.

6.2.3. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
subdural aguda (HSDA) nao traumatica
Codificada noutro local:

A maioria dos casos de hematoma subdural agudo ocorre apés
traumatismo craniano; nesses casos a cefaleia deve ser codificada
no capitulo correspondente.

Descricao:

A cefaleia causada por uma hemorragia subdural aguda (HSDA)
é caracteristicamente intensa e subita, atingindo a intensidade
méxima em segundos (cefaleia explosiva) ou minutos. E
habitualmente acompanhada logo de inicio ou precocemente por
sinais focais ou por depressao do estado de consciéncia.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subdural aguda (HSDA) na
auséncia de traumatismo craniano
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
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os outros sintomas e/ou sinais clinicos da HSDA ou levou ao
diagnéstico de HSDA
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento
da HSDA
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
dos outros sintomas ou sinais clinicos ou imagiolégicos
de HSDA
3. a cefaleia tem uma ou duas das caracteristicas seguintes
a) inicio subito ou explosivo
b) localizada de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses'
2. a cefaleia ainda ndo desapareceu, mas niao passaram ainda
trés meses'
E. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontanea ou devida a tratamento, e nao a
partir do inicio da hemorragia subdural aguda.

Comentdrios: A hemorragia subdural aguda sem outra
hemorragia intracraniana (HSDA pura) é rara. Pode ter um
prognéstico fatal e € uma emergéncia neurocirurgica.

A hemorragia pode ter origem arterial ou venosa. Os casos
reportados incluem roturas arteriais corticais “espontaneas”,
roturas de aneurismas, malformacées arteriovenosas e fistulas
arteriovenosas durais, tumores ou metastases, discrasias
hemorragicas, doenca de Moyamoya, trombose venosa cerebral
e hipotensao intracraniana. Casos isolados ou pequenas séries
tém sido apresentados sobretudo por neurocirurgides. A cefaleia
é descrita em 25 a 100% dos casos consoante as séries e a causa
subjacente. A cefaleia isolada pode ser o sintoma inaugural,
mas geralmente esta associada ou é seguida por uma rapida
deterioragao neuroldgica.

6.2.4. Cefaleia persistente atribuida a
hemorragia intracraniana nao traumatica prévia
Descricao:

Cefaleia causada por hemorragia intracraniana nao traumatica
que persiste durante mais de trés meses apdés a hemorragia ter
estabilizado.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.2.1 Cefaleia aguda
atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumadtica, 6.2.2 Cefaleia
aguda atribuida a hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica e
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda néo
traumdtica e preenchendo o critério C

B. A hemorragia intracraniana (seja qual o tipo) esta estabilizada,
espontaneamente ou devida a tratamento

C. A cefaleia persistiu mais de 3 meses apds a estabilizagdo da
hemorragia intracraniana

D. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Alguns estudos documentaram cefaleias
preenchendo os critérios de 6.2.4 Cefaleia persistente atribuida
a hemorragia intracraniana ndo traumdtica prévia. E necessario

investigar a existéncia de fatores de risco para esta cefaleia
persistente; uma histéria prévia de |. Enxaqueca pode estar
implicada, bem como ansiedade/depressao.

Subtipos codificaveis sao 6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida
a hemorragia intracerebral ndo traumdtica prévia, 6.2.4.2 Cefaleia
persistente atribuida a hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica
prévia e 6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural
aguda ndo traumadtica prévia.

6.3. Cefaleia atribuida a malformacao
vascular nao rota
Codificada noutro local:

Cefaleia de novo atribuida a rotura de malformagao vascular
é classificada em 6.2.1. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica e 6.2.2. Cefaleia aguda atribuida a
hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica ou raramente 6.2.3.
Cefaleia atribuida a hemorragia subdural aguda néo traumadtica.

Descricao:

Cefaleia secundaria a malformagdo vascular intracraniana
nao rota (ocorrendo sem hemorragia). Dependendo do tipo de
malformacao, a cefaleia pode ter um curso crénico com crises
recorrentes, mimetizando cefaleias primarias episédicas ou um
curso agudo e autolimitado.

6.3.1. Cefaleia atribuida a aneurisma sacular
nao roto
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um aneurisma cerebral ndo roto
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de aneurisma sacular
nao roto, ou conduziu ao seu diagndstico.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a)a cefaleia agravou significativamente a par dos outros
sintomas ou sinais clinicos ou imagioldgicos de crescimento
do aneurisma sacular.

b) a cefaleia desapareceu apés o tratamento do aneurisma
sacular

3. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia tem inicio subito ou explosivo
b) a cefaleia associa-se a paralisia dolorosa do Ill nervo craniano
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-31

Nota:
I.Em particular foram excluidas, através de investigacao
apropriada, a presenca de hemorragia intracraniana ou da
sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel.

Comentdrios: A cefaleia esta presente em cerca de um quinto
dos doentes com aneurisma cerebral nao roto, mas ainda nao esta
esclarecido se esta associacao é fortuita ou se ha relacao causal.

A 6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nédo roto
geralmente nao tem caracteristicas especificas. Qualquer cefaleia
de inicio recente pode revelar um aneurisma n3o roto, mas
sintomatico. Uma variedade classica ¢ a paralisia aguda do Ill nervo
craniano com dor retroorbitaria e pupila midriatica, indicando um
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aneurisma da artéria comunicante posterior ou da terminagao
da artéria carétida. Tal paralisia dolorosa do Ill nervo é uma
emergéncia, indiciando uma rotura iminente ou um alargamento
progressivo da malformagcao arterial.

Varios estudos retrospetivos revelaram que cerca de metade
dos doentes com hemorragia subaracnoideia aneurismatica
referiram a ocorréncia de uma cefaleia subita e intensa nas 4
semanas anteriores ao diagnéstico da rotura do aneurisma. Pondo
de parte um possivel viés de evocacio, estes dados sugerem
que estas cefaleias sdo o resultado de um aumento subito da
malformacao arterial (“cefaleia sentinela”) ou de uma pequena
hemorragia subaracnoideia que nao foi diagnosticada como tal
(“rotura de alarme” [warning leak]). A evidéncia da existéncia da
cefaleia sentinela é pobre. Também nao deve ser usado o termo
“rotura sentinela” (warning leak) ja que uma rotura indica uma
hemorragia subaracnoideia. Tendo em conta que, pelo menos,
um em cada trés doentes com hemorragia subaracnoideia
aneurismatica € inicialmente mal diagnosticado e dados os riscos
de uma rehemorragia, os doentes com cefaleia sibita e severa
devem realizar uma investigacdo completa incluindo exames de
neuroimagem, estudo do LCR e angiografia cerebral (angioRM ou
angioTC).

6.3.2. Cefaleia atribuida a malformacao
arteriovenosa (MAYV)
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma malformacao arteriovenosa (MAV).
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da MAV ou conduziu
ao diagndstico de MAV
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
c) a cefaleia agravou significativamente a par do crescimento
da MAV.
d) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
em paralelo com o tratamento efetivo da MAV
e)a cefaleia esta localizada de acordo com o local da
malformacao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3!

Nota:
|. Foi excluida uma hemorragia intracraniana, através dos
métodos apropriados.

Comentdrios: Tém sido descritos na literatura casos realcando
a associacao das malformagoes arteriovenosas (MAV) com
diferentes tipos de 3. Cefaleias trigemino-autonémicas incluindo
3.1 Cefaleia em Salvas, 3.2.2 Hemicrdnia paroxistica crénica e 3.3.1
SUNCT, mas esses casos tinham caracteristicas atipicas. Nao ha
evidéncia robusta da relagdo entre as malformacoes arteriovenosas
e essas cefaleias primarias.

A 1.2 Enxaqueca com aura tem sido reportada em até 58% das
mulheres com MAV. Um argumento forte a favor de uma relagiao
causal é a correlagdo muito elevada entre o lado da cefaleia ou da
aura e o lado da MAV. H3, portanto, uma forte sugestao de que
as MAV possam causar crises de enxaqueca com aura (enxaqueca
sintomatica). No entanto, numa série numerosa de casos de MAV,

os sintomas inaugurais incluiam frequentemente epilepsia e défices
focais com ou sem hemorragia e, muito mais raramente, sintomas
do tipo da enxaqueca.

6.3.3. Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa
dural (FAVD)
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma fistula arteriovenosa dural (FAVD)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da FAVD ou conduziu
ao diagndstico de FAVD
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a)a cefaleia agravou-se significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clinicos ou imagiolégicos de
crescimento da FAVD

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
ap6s o tratamento efetivo da FAVD

3. Pelo menos um dos seguintes:

a) a cefaleia é acompanhada por acufenos pulsateis.

b) a cefaleia é acompanhada por oftalmoplegia

c) a cefaleia é progressiva e agrava de manha e/ou com a
tosse e/ou flexao do tronco

4. a cefaleia esta localizada de acordo com o local da FAVD
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 |

Nota:
I. Foram excluidas, pelos métodos apropriados, hemorragia
intracerebral ou trombose venosa cerebral.

Comentdrios: Nao existem estudos sobre a 6.3.3. Cefaleia
atribuida a fistula arteriovenosa dural. Um acufeno pulsatil doloroso
pode ser o sintoma inaugural, bem como uma cefaleia com
carateristicas de hipertensdo intracraniana como resultado da
diminuicao da drenagem venosa e, por vezes, de trombose dos
seios venosos. As fistulas carétidocavernosas podem apresentar-se
como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4. Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hemorragia cerebral ou a convulsao
secundaria a angioma cavernoso é codificada como 6.2.1 Cefaleia
aguda atribuida a hemorragia cerebral ou 7.6 Cefaleia atribuida a
crise epilética.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um angioma cavernoso
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de angioma cavernoso
ou conduziu ao seu diagnéstico
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou significativamente a par de outros
sintomas ou sinais clinicos ou imagioldgicos de
crescimento do angioma cavernoso
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b) a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu apés a
remocgao do angioma cavernoso.
3. a cefaleia esta localizada de acordo com o local do angioma
cavernoso
D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
|. Hemorragia intracerebral foi excluida, através de investigagcao
apropriada.

Comentdrios: Os angiomas cavernosos sao cada vez mais
reconhecidos na RM. Relatérios de casos isolados sugerem
que alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises
semelhantes as da cefaleia em salvas, SUNCT ou enxaqueca.
Contudo, ndo ha nenhum estudo relevante sobre a 6.3.4. Cefaleia
atribuida a angioma cavernoso.

Numa série de 126 doentes sintomaticos com angiomas
cavernosos e mutacao KRITI, apenas 4% referiu a cefaleia como
sintoma inaugural. Pelo contrario, a cefaleia é frequentemente
reportada como consequéncia de hemorragia cerebral ou de
convulsdes, duas das manifestacdes mais comuns dos angiomas
cavernosos; nesses casos, a cefaleia devera ser classificada de
acordo com essas manifestagoes.

6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose
encéfalotrigeminal ou leptomeningea
(Sindrome de Sturge-Weber)
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a uma convulsdo secundaria a sindrome
de Sturge-Weber é codificada como 7.6 Cefaleia atribuida a crise
epilética.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Estd presente um angioma facial e ha evidéncia em exame de
neuroimagem de angioma meningeo ipsilateral ao angioma facial
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|.a cefaleia desenvolveu-se em estreita relagio temporal
com os outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou evidéncia
imagioldgica de angioma meningeo
2.a cefaleia agravou significativamente a par dos outros
sintomas ou sinais clinicos e imagiolégicos de crescimento
do angioma meningeo
3. a cefaleia é do tipo da enxaqueca, bilateral ou localizada
de acordo com o local do angioma, e associada a aura
contralateral ao angioma.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: ASindrome de Sturge-Weber ocorre exclusivamente
de um modo esporadico, resultando de uma mutacao somatica em
mosaico no gene GNAQ (proteina de ligacao ao nucleétido guanina,
polipéptido Q).

A 6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal
ou leptomeningea (sindrome de Sturge-Weber) esta pouco
documentada. Mais de 90% dos casos da sindrome de Sturge-
Weber tém convulsées, e metade referem cefaleia pés-convulsao,
que devera ser classificada de acordo. Casos isolados sugerem
que a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeningea podera

ser a causa de enxaqueca sintomatica, particularmente de crises
de enxaqueca com aura prolongada e/ou motora (possivelmente
relacionada com oligoemia crénica).

6.4 Cefaleia atribuida a arterite
Descricao:

Cefaleia causada por e sintoma da inflamacao das artérias
cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A cefaleia pode ser o Unico
sintoma da arterite.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de arterite
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos iniciais de arterite ou
conduziu ao diagndstico de  arterite.
2. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleiaagravou significativamente a par do agravamento
da arterite
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da arterite
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células
gigantes (ACG)

Termo previamente utilizado: Cefaleia atribuida a arterite
temporal.

Descricao:

Cefaleia causada por e sintoma de arterite de células gigantes
(ACG). A cefaleia pode ser o Unico sintoma da ACG, uma doenca
claramente associada a cefaleia. As caracteristicas da cefaleia sao
variaveis

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada arterite de células gigantes (ACG)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, um
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos ou bioldgicos iniciais
ou conduziu ao diagndstico de ACG.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da ACG
b) acefaleiamelhorousignificativamente ou desapareceu nos
primeiros trés dias de tratamento com corticosteroides
em altas doses.
3. a cefaleia associa-se a hipersensibilidade do escalpe e/ou
claudicagdo da mandibula
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: De todas as arterites e doencas vasculares do
colagénio, a arterite de células gigantes (ACG) é a doenga mais
claramente associada a cefaleia. Deve-se a inflamacdo das artérias
cefdlicas, principalmente dos ramos da artéria carétida externa. A
variabilidade nas caracteristicas da 6.4. | . Cefaleia atribuida a arterite
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de células gigantes e dos outros sintomas associados (polimialgia
reumatica, claudicacao da mandibula) é tal que, qualquer cefaleia
recente e persistente num doente acima de 60 anos devera fazer
suspeitar ACG e levar a investigacao diagnéstica apropriada.

Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associadas a
cefaleia sao muito sugestivas de ACG e necessitam de investigagao
urgente. O maior risco é o de amaurose devido a neuropatia optica
isquémica anterior, que podera ser prevenida pela administragao
imediata de corticosteroides; o intervalo de tempo entre a perda
visual num olho e no outro é geralmente inferior a uma semana. Os
doentes com ACG estao também em risco de sofrerem acidentes
isquémicos cerebrais e deméncia.

O diagnéstico histolégico pode ser dificil, porque a artéria
temporal podera apresentar-se normal em algumas areas (lesées
segmentadas) indicando a necessidade de cortes seriados.

6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do
sistema nervoso central (APSNC)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a angeite
isolada do SNC ou angeite granulomatosa do SNC.

Descricao:

A cefaleia causada por e sintoma de angeite primaria do SNC
(APSNC). A cefaleia é o sintoma dominante desta entidade, mas
nao possui caracteristicas especificas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada angeite primaria do SNC (APSNC)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos iniciais de APSNC ou
conduziu ao diagnédstico de APSNC.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da APSNC
b)a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da APSNC, resultante do tratamento com
corticosteroides e/ou imunossupressores
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3!

Nota:
I.Em particular, foram excluidas, através de investigacdo
apropriada, infecdo ou neoplasia do SNC e a sindrome de
vasoconstricao cerebral reversivel.

Comentdrios: A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do
SNC (primaria ou secundaria). Esta presente em 50 a 80% dos
casos, conforme o método de diagnéstico utilizado, angiografia e
histologia, respetivamente. Ainda assim, nao tem caracteristicas
especificas e tem pouca utilidade diagnéstica até que os outros sinais
se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas, perturbagoes
da consciéncia ou perturbacdes cognitivas. No entanto, a auséncia
simultanea de cefaleia e pleocitose do LCR torna o diagnéstico de
angeite do SNC improvavel.

Aangeite primariado SNC (APSNC) pode apresentar alteracoes
angiograficas muito similares as da sindrome de vasoconstricao
reversivel cerebral (SVCR), incluindo estenoses multifocais das

artérias intracranianas; cefaleias explosivas recorrentes deverao
sugerir o diagnéstico de SVCR e nao APSNC.

A patogénese da 6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primdria do
SNC é multifatorial: por inflamacdo, acidente vascular cerebral
(isquémico ou hemorragico), aumento da pressao intracraniana e/
ou hemorragia subaracnoideia.

O efeito do tratamento é bem menos dramatico do que na
6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes. A angeite
primaria do SNC comprovada histologicamente é uma condicao
grave e nao raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria do
sistema nervoso central (ASSNC)
Descricao:

A cefaleia causada por e sintoma de angeite secundaria do
sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma dominante desta
entidade, mas nao possui caracteristicas especificas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada angeite secundaria do sistema nervoso central
(angeite do SNC na presenca de angeite sistémica) (ASSNC)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos iniciais ASSNC
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da angeite sistémica
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da angeite sistémica resultante do tratamento com
corticosteroides e/ou tratamento imunossupressor
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do
SNC (primaria ou secundaria). Esta presente em 50 a 80% dos
casos, conforme o método de diagnéstico utilizado, angiografia e
histologia, respetivamente. Ainda assim, nao tem caracteristicas
especificas e tem pouca utilidade diagnéstica até que outros sinais
se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas, perturbacoes
da consciéncia ou perturbacées cognitivas. No entanto, a auséncia
simultanea de cefaleia e pleocitose do LCR torna o diagnéstico de
angeite do SNC improvavel.

As dificuldades sdo acrescidas: |) diagnosticar a angeite do
SNC num doente que se sabe ter patologia que pode provocar
angeite; 2) pesquisar a patologia subjacente (inflamatoria, infeciosa,
maligna, tdxica) num doente que apresenta uma angeite do SNC.

A patogénese da 6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secunddria
do SNC é multifatorial: por inflamacao, acidente vascular cerebral
(isquémico ou hemorragico), aumento da pressao intracraniana e/
ou hemorragia subaracnoideia.

6.5. Cefaleia atribuida a patologia da artéria
carétida cervical ou da artéria vertebral
Descricao:

Cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical causada por lesées
nao inflamatdrias das artérias carétidas cervicais e/ou das artérias
vertebrais. A dor geralmente tem um inicio subito (mesmo
explosivo). Pode permanecer isolada ou ser um sintoma de alarme
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precedendo os défices focais de um acidente vascular cerebral
isquémico.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo e/ou dor facial ou dor cervical,
preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada lesdo de uma artéria cervical ou foi efetuada
cirurgia ou intervencao radioldgica numa artéria cervical
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a dor desenvolveu-se em estreita relagdo temporal com os
outros sinais locais de patologia arterial cervical ou conduziu
ao diagndstico de patologia arterial cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor agravou significativamente a par dos outros sinais
de lesdo arterial cervical
b) a dor melhorou significativamente ou desapareceu até
um més apos o seu inicio.
3. ador é unilateral e ipsilateral a artéria cervical afetada
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

6.5.1. Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida
a dissecdo de artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral

6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical, aguda,
atribuida a dissecio da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral

Descricao:

Cefaleia e/ou dor facial e/ou cervical causada por dissecao da
artéria carétida cervical ou da artéria vertebral. A dor é em regra
ipsilateral ao vaso atingido e geralmente de inicio sibito (mesmo
explosivo). Pode permanecer como sintoma isolado ou pode ser
um sintoma de alarme antecedendo um acidente vascular cerebral
isquémico.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical, de novo,
preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada disseg¢ao da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a dor desenvolveu-se em estreita relagdo temporal com os
outros sinais locais de dissecao arterial cervical ou conduziu
ao diagndstico de dissecao arterial cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor agravou significativamente a par dos outros sinais
de dissecao arterial cervical
b) a dor melhorou significativamente ou desapareceu até
um més apoés o seu inicio
3. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor é severa e continua durante varios dias, mas pode
ser mais prolongada
b) a dor antecede os sinais de isquemia aguda cerebral ou
retiniana
4. a dor é unilateral e ipsilateral a arterial cervical afetada.
D. qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses'

2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontanea ou devida a tratamento, e nio a
partir do inicio da dissecao cervical arterial

Comentdrios: A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser
a Unica manifestacao da dissecao arterial cervical. E sem duvida
o sintoma mais frequente (55 a 100% dos casos) e é também o
sintoma inaugural mais comum (33 a 86% dos casos) desta patologia.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, atribuida
a dissecdo da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral é
geralmente unilateral (ipsilateral a dissegao), severa e persistente
(em média dura quatro dias). Nao ha, contudo, um padrao
especifico e pode, muitas vezes, ser bastante enganadora,
simulando outras cefaleias como |. Enxaqueca, 3.1 Cefaleia em
salvas ou 4.4 Cefaleia explosiva primdria. E frequente existirem
sinais associados (de isquemia retiniana ou cerebral e sinais locais):
uma sindrome de Horner dolorosa, um acufeno doloroso de
inicio stbito ou uma paralisia dolorosa do Xll nervo craniano sao
fortemente sugestivos de dissecao carotidea.

A dissecdo arterial cervical pode estar associada a dissecao
arterial intracraniana, que é uma causa potencial de hemorragia
subaracnoideia. A 6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecdo arterial
intracraniana pode também estar presente para além da 6.5.1.1
Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, atribuida a dissecdo da
artéria carétida cervical ou da artéria vertebral.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, | atribuida a
dissecdo da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral geralmente
antecede o inicio dos sinais de isquemia e, portanto, requer
diagnéstico e tratamento precoces. O diagnéstico é baseado na
RM cervical com supressao de gordura, duplex scan, angioRM e/ou
angioTC e, em casos duvidosos, na angiografia convencional. Pode
ser necessario executar varios destes métodos diagnésticos, uma
vez que qualquer um deles pode ser normal.

Nao existem estudos randomizados sobre o tratamento,
mas ha um consenso a favor da utilizacado da heparina seguida
de varfarina por trés a seis meses, de acordo com a qualidade da
recuperagao arterial.

6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical, persistente,
atribuida a dissecdo prévia da artéria carétida cervical
ou da artéria vertebral.
Descrigao:

Cefaleia causada por dissecao da cardtida cervical ou da
artéria vertebral e persistindo por mais de trés apds a dissecao
ter estabilizado

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.5.1.1 Cefaleia ou
dor facial ou dor cervical, aguda, atribuida a dissecdo da carétida
cervical ou dissecdo da artéria vertebral

B. A dissecao esta estabilizada, espontaneamente ou através de
tratamento

C. Acefaleia persistiu por mais de 3 meses ap6s estabilizacdo da dissecao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentdrio: Alguns estudos documentaram a existéncia
de cefaleias preenchendo os critérios de 6.5.1.2 Cefaleia ou dor
facial ou cervical, persistente, atribuida a dissecdo prévia da artéria
carétida cervical ou da artéria vertebral. E necessaria investigacao
para identificar fatores de risco para tal cefaleia persistente; a
histéria prévia de |. Enxaqueca pode estar implicada assim como
ansiedade/depressao.

6.5.2 Cefaleia p6s-endarterectomia
Descricao:

Cefaleia causada pelo procedimento cirGrgico de
endarterectomia carotidea. A dor pode também atingir o pescoco
e a face. Pode permanecer como sintoma isolado mas também
pode ser o sintoma de alarme que antecede os sinais focais de
um acidente vascular cerebral (na maioria das vezes hemorragico).

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C:
B. Foi realizada uma endarterectomia carotidea
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|. a cefaleia aparece até uma semana apds a cirurgia
2. a cefaleia desaparece até um més apds a cirurgia
3. ambos os seguintes:
a) a cefaleia é unilateral, ipsilateral a endarterectomia carotidea,
b) a cefaleia possui uma das trés seguintes caracteristicas':
i. dor ligeira difusa
ii. dor semelhante a da cefaleia em salvas, ocorrendo
uma a duas vezes ao dia, em crises com duragao de
duas as trés horas
iii. dor muito intensa pulsatil
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Nota:
|. Trés subtipos da 6.5.2. Cefaleia pds-endarterectomia foram
descritos, mas nao sao codificados separadamente:
a)uma cefaleia isolada, ligeira e difusa ocorrendo nos
primeiros dias apds a cirurgia
b) uma dor unilateral semelhante a cefaleia em salvas, durando
entre 2 a 3 horas e ocorrendo uma a duas vezes ao dia
c) dor pulsatil e severa ocorrendo trés dias ap6s a cirurgia
2. Foi excluida uma dissecao arterial através dos métodos
apropriados

Comentdrio: Dos trés subtipos da 6.5.2. Cefaleia pos-
endarterectomia o primeiro e mais frequente (até 60% dos casos)
é uma condigao benigna autolimitada enquanto que o segundo
tipo (reportado em até 38% dos casos) desaparece em cerca
de duas semanas. O terceiro tipo faz parte da rara sindrome de
hiperperfusdo, frequentemente precede um aumento da pressiao
arterial e o inicio de crises epiléticas ou défices neurolégicos por
volta do sétimo dia. Requer um tratamento urgente, uma vez que
estes sintomas podem ser prentncio de uma hemorragia cerebral.

6.5.3. Cefaleia atribuida a angioplastia ou a
colocacdo de “stent” carotideo ou vertebral
Descricao:

Cefaleia causada por procedimentos endovasculares de angioplastia
cervical e/ou colocacio de stent. A dor pode também atingir o pescoco

e a face. Pode permanecer como sintoma isolado, mas também pode
ser um sintoma de alarme que antecede os sinais focais de um acidente
vascular cerebral (na maioria das vezes hemorragico).

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada uma angioplastia ou colocado um stent carotideo
ou vertebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
|. a cefaleia aparece até uma semana apds a angioplastia e/ou
colocagao de stent
2. a cefaleia desaparece até um més apés a angioplastia e/ou
colocacao de stent
3. a cefaleia € ipsilateral a angioplastia e/ou a colocacao de stent
D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
|. Foi excluida a presenca de dissecao arterial, através dos
métodos apropriados.

Comentdrios: A angioplastia e/ou a colocagdo de stent
carotideo e vertebral sio executados para tratar estenoses
arteriais cervicais.

Numa série de 64 doente que colocaram stent carotideo,
ocorreu cefaleiaem um terco, geralmente nos primeiros |0 minutos
apds o procedimento e foi ligeira, ipsilateral, frontotemporal e de
tipo pressao; geralmente desapareceu em |0 minutos. Outros
dados sobre a 6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a colocagao
de stent carotideo ou vertebral permanecem escassos. A cefaleia nao
é mencionada nos grandes ensaios que comparam endarterectomia
carotidea com colocacao de stent carotideo.

A 6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a colocacdo de stent
carotideo ou vertebral também foi descrita como fazendo parte de
uma rara sindrome de hiperperfusao.

6.6 Cefaleia atribuida a patologia venosa
craniana

6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa
cerebral (TVC)
Descricao:

Cefaleia causada por trombose venosa cerebral. Nao tem
caracteristicas  especificas: mais frequentemente ¢ difusa,
progressiva e severa, mas pode ser unilateral e de inicio sibito

(mesmo explosivo), ou ligeira ou ainda semelhante a enxaqueca

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma trombose venosa cerebral (TVC)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|.a cefaleia apareceu em estreita relagao temporal com os
outros sintomas e/ou sinais clinicos de TVC ou conduziu ao
diagnéstico de uma TVC
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou significativamente a par dos sinais
clinicos e imagiolégicos de extensao da TVC
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
ap6s melhoria da TVC.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentdrios: A cefaleia é, sem duvida, o sintoma mais
frequente da trombose venosa cerebral (TVC), presente em 80
a 90% dos casos e é também o sintoma inaugural mais comum.

A 6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral nao
apresenta caracteristicas especificas, mas habitualmente ¢ difusa,
progressiva, de grande intensidade e associada a outros sinais de
hipertensao intracraniana. Pode ser também unilateral e subita,
mas as vezes enganadoras confundindo-se e assemelhando-se a
I.1. Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com aura, 3.1 Cefaleia em
salvas, 3.4 Hemicrania continua, 4.4 Cefaleia explosiva primdria, 7.2
Cefaleia atribuida a hipotensao de LCR ou 6.2.2 Cefaleia atribuida a
hemorragia subaracnoideia (HSA) néo traumadtica (a TVC pode ser
a causa da HSA).

A cefaleia pode ser a Gnica manifestacao da TVC, mas em mais
de 90% dos casos associa-se a sinais focais (défices neurolégicos
ou crises epiléticas) e/ou sinais de hipertensao intracraniana,
encefalopatia subaguda ou sindrome do seio cavernoso.

Dada a auséncia de caracteristicas especificas da 6.6.| Cefaleia
atribuida a trombose venosa cerebral, qualquer cefaleia recente e
persistente deve levantar suspeita, especialmente se houver uma
condigao protromboética subjacente. O diagnéstico é baseado em
exames de neuroimagem (RM com sequéncias ponderadas em
T2* e angio-RM, ou TC e angio-TC, ou angiografia intra-arterial
em casos duvidosos). O tratamento devera ser iniciado o mais
rapidamente possivel e inclui tratamento sintomatico, heparina
seguida de anticoagulante oral, no minimo por seis meses, e,
quando indicado, o tratamento da causa subjacente.

6.6.2 Cefaleia atribuida a colocacdo de “stent”
em seio venoso craniano
Descricao:

Cefaleia unilateral causada por e no mesmo lado da colocagao
de stent em seio venoso craniano.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia unilateral de novo, preenchendo o critério C
B. Foi colocado um stent jugular ou craniano
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em uma semana apés a colocagio
do stent
2. a cefaleia desapareceu nos trés meses apés a colocacao do
stent
3. a cefaleia é ipsilateral ao lado da colocacao do stent
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3".

Nota:
I. Em particular foi excluida trombose venosa no interior do
stent.

Comentdrio: Ao longo da ultima década a colocacao de
stents em estenoses do seio lateral foi usada como tratamento da
hipertensao intracraniana idiopatica.

Os dados acerca da 6.6.2 Cefaleia atribuida a colocacdo de
stent venoso craniano sao escassos. Numa série de 21 doentes em
quem foi colocado stent por hipertensao intracraniana idiopatica,
10 doentes apresentaram ‘cefaleias do stent’ diferentes das que
apresentavam previamente ao tratamento, no mesmo local que o
stent, na regiao mastdidea e durando cerca de 3 semanas.

6.7. Cefaleias atribuida a outra patologia
arterial intracraniana aguda

6.7.1. Cefaleia atribuida a procedimento
endarterial intracraniano
Descrigao:

Cefaleia unilateral causada diretamente por uma intervencao
endarterial intracraniana, ipsilateral ao procedimento e durando
menos de 24 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizado um procedimento endarterial intracraniano'.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por pelo menos trés dos
seguintes:
I.a cefaleia desenvolveu-se até uma semana apdés o
procedimento
2. a cefaleia desapareceu até um més apds o procedimento
3. a cefaleia ¢ ipsilateral ao procedimento, ou bilateral
4. a cefaleia tem um dos seguintes grupos de caracteristicas:
a) severa, ocorrendo abruptamente nos segundos apds o
procedimento e durando menos de | hora
b) moderada a severa, desenvolvendo-se horas apés o
procedimento e durando mais de 24 horas
c) ocorrendo em doentes com |. Enxaqueca e apresentando
as caracteristicas da |.| Enxaqueca sem aura ou 1.2
Enxaqueca com aura
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Notas:
|. Por exemplo; angioplastia, embolizagdo ou colocacdo de
stent
2. Existem 3 subtipos reconhecidos (mas nao codificados
separadamente) da 6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento
endarterial intracraniano:

a) um subtipo muito especifico descrito apés insuflagao de
balao ou embolizagdo de malformacao arteriovenosa
ou aneurisma; dor muito intensa, localizada numa éarea
especifica consoante a artéria envolvida, de instalacdo
abrupta que surge poucos segundos apés o procedimento
e que desaparece rapidamente

b) cefaleia que se desenvolve em horas até | dia apds o
procedimento e dura poucos dias

) uma crise de enxaqueca ocorrendo numa pessoa que tem
|. Enxaqueca e que foi desencadeada pelo procedimento
endarterial intracraniano; esta é, por vezes seguida
de cefaleia intermitente recorrente durante varias
semanas (nestes casos o doente deve receber ambos
os diagnoésticos: o tipo ou subtipo apropriado de I.
Enxaqueca e 6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento
endarterial intracraniano).

3. Em especial foram excluidas pelas investigacdes adequadas
disse¢do arterial e rutura arterial.

6.7.2. Cefaleia da angiografia
Descricao:
Cefaleia causada diretamente pela angiografia cerebral.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angiografia intra-arterial carotidea ou vertebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se durante ou nas 24 horas seguintes
a angiografia
2. a cefaleia desapareceu nas 72 horas apds a angiografia
3. a cefaleia apresenta um dos seguintes grupos de caracteristicas':
a) desenvolveu-se durante a injecdo do contraste e durou
menos de | hora
b) desenvolveu-se poucas horas apés a angiografia e durou
menos de 24 horas
c) ocorreu em doente com |. Enxaqueca e apresenta
as caracteristicas de |.| Enxaqueca sem aura ou 1.2
Enxaqueca com aura
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
|. Existem 3 subtipos reconhecidos (mas nao codificados em
separado) da 6.7.2 Cefaleias da angiogradfia

a) ocorrendo durante a angiografia e intimamente
relacionada com a injecao de contraste

b) ocorrendo mais tardiamente, mas nas primeiras 24
horas (ambos estes subtipos siao mais frequentes em
doentes com antecedentes de cefaleia primaria, mas
sao distintamente diferentes nas suas caracteristicas da
cefaleia primaria)

) uma crise de enxaqueca ocorrendo numa pessoa com |.
Enxaqueca e que foi desencadeada pela angiografia (nestes
casos, o doente deve receber ambos os diagnésticos:
o tipo apropriado ou subtipo de |. Enxaqueca e 6.7.2
Cefaleia da angiogrdfia.

Comentdrio: O contraste da angiografia esta contraindicado
em doentes afetados por qualquer dos subtipos da |.2.3 Enxaqueca
hemiplégica pois pode desencadear uma crise potencialmente fatal,
com hemiplegia prolongada e coma.

6.7.3. Cefaleia atribuida a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel (SVCR)

6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da
vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR)
Descricao:

A cefaleia causada pela sindrome da vasoconstricdo cerebral
reversivel (SVCR) é tipicamente uma cefaleia explosiva que se
repete ao longo de uma a duas semanas, muitas vezes desencadeada
por atividade sexual, esforco, manobra de Valsalva e/ou emogodes.
A cefaleia pode permanecer como o Unico sintoma do SVCR ou
pode ser um sintoma de alarme que precede um acidente vascular
cerebral hemorragico ou isquémico.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada a sindrome de vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR)

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou dois
dos seguintes:
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I.a cefaleia, com ou sem sinais focais e/ou crises epiléticas
conduziu a realizagdo de angiografia (com aspeto “em
rosario”) e ao diagnéstico de SVCR

2. a cefaleia tem uma ou mais das caracteristicas seguintes:

a) inicio explosivo
b) desencadeada por atividade sexual, esfor¢o, manobras
de Valsalva, emocdes, tomar banho e/ou duche
c) presente e recorrente durante < | més apds o inicio,
sem nenhuma cefaleia de novo significativa apés > Imés
D. Um dos seguintes:

I. A cefaleia desapareceu nos 3 meses apés o seu inicio

2. A cefaleia ainda ndo desapareceu, mas nao passaram trés
meses ainda desde o seu inicio

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
I. Em especial foi excluida hemorragia subaracnoideia pelos
métodos apropriados.

Comentdrios: A sindrome da vasoconstricio cerebral
reversivel (SVCR) é uma entidade pouco compreendida,
caracterizada clinicamente por uma cefaleia difusa muito intensa
com inicio explosivo mimetizando uma hemorragia subaracnoideia
aneurismatica.

A SVCR é a causa mais frequente de cefaleia explosiva que
se repete ao longo de alguns dias ou semanas. A 6.7.3 Cefaleia
atribuida a sindrome da vasoconstricGo cerebral reversivel pode
raramente ter outros modos de inicio: progredindo rapidamente
em horas ou mais lentamente em dias.

Grandes séries de doentes com SVCR confirmada
demonstraram que até 75% pode apresentar-se com a cefaleia
como Unico sintoma, mas esta entidade pode estar também
associada a défices focais neuroldgicos flutuantes e, por vezes, a
crises epiléticas. A 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome de
vasoconstricdo cerebral reversivel pode ser um sintoma de alarme
antecedendo um acidente vascular cerebral hemorragico ou
isquémico. A cefaleia esta ausente numa minoria de casos de SVCR.

A angiografia é, por definicao, anormal, com segmentos
alternados de constricdes arteriais e dilatacdes (aspeto “em
rosario”). Todavia a angioRM, angioTC e até a angiografia
convencional podem ser normais na primeira semana de evolugao.
Os doentes com cefaleia explosiva recorrente e uma angiografia
normal, mas preenchendo todos os outros critérios de SVCR,
devem ser considerados como tendo 6.7.3.2. Cefaleia aguda
provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR). A RM-CE revela alteracées em 30 a 80% dos
casos incluindo vérios padroes de lesdo incluindo hemorragia
intracraniana (subaracnoideia da convexidade, intracerebral e/
ou subdural), lesdes isquémicas cerebrais e/ou edema cerebral
correspondendo a “sindrome da leucoencefalopatia posterior
reversivel”.

Pelo menos 50% dos casos da SVCR sao secundarios, a maioria
pos-parto e/ou apds exposicao a substdncias vasoativas incluindo
drogas ilicitas, simpaticomiméticos alfa e drogas serotoninérgicas.
A doenca é autolimitada, durando entre | a 3 meses, com o
desaparecimento das alteracdes arteriais (dai o termo “reversivel”)
e, quase sempre, com a resolucao da cefaleia. Contudo a SVCR
pode provocar acidentes vasculares cerebrais com sequelas
permanentes.
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6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida
a sindrome da vasoconstricio cerebral reversivel
(SVCR)
Descricao:

Cefaleia com caracteristicas tipicas da cefaleia associada
a sindrome de vasoconstricio cerebral reversivel (SVCR),
nomeadamente cefaleia explosiva que se repete ao longo de
uma a duas semanas e desencadeada por atividade sexual,
esforco, manobra de Valsalva e/ou emogoes, mas em que nao se
demonstrou por angiografia cerebral o aspeto “em rosario” tipico
da SVCR.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Existe a suspeita de haver a sindrome de vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR), mas a angiografia cerebral é normal.
C. Existe a probabilidade de relagao causal demonstrada por todos
os seguintes:
|. Pelo menos duas crises de cefaleias no espago de um més
com todas as seguintes caracteristicas:
a) inicio explosivo atingindo o maximo de intensidade em <
| minuto
b) intensidade severa
) durando = 5 minutos
2.Pelo menos uma das crises de cefaleia explosiva foi
desencadeada por um dos seguintes:
a) atividade sexual (imediatamente antes ou durante o
orgasmo)
b) esforco fisico
c) manobra do tipo Valsalva
d) emocdes
e) tomar banho ou duche
f) flexao do tronco
3. nao ocorre nenhuma cefaleia explosiva de novo ou outra
cefaleia significativa até > | més apés o inicio
D. Um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu nos trés meses apés o seu inicio
2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram trés
meses ainda desde o seu inicio
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
Em especial foi excluida hemorragia subaracnoideia pelos
métodos apropriados.

Comentdrios: A ICHD-3 geralmente nao propde critérios
para cefaleias secundarias provaveis. No entanto, as alteracdes
arteriais da sindrome de vasoespasmo cerebral reversivel (SVCR)
podem ser dificeis de demonstrar.

Em alguns casos de SVCR é necessario repetir a angioTC ou
angioRM durante 2 a 3 semanas apds a instalagao da cefaleia e noutros
é necessaria a realizacdo de angiografia convencional invasiva para
se conseguir detetar a vasoconstricdo. Nos doentes com cefaleia
explosiva recorrente e tipica de SVCR com duracao inferior a um
més e com angiografia inicial normal e, em quem foi excluida outra
causa para as cefaleias pela metodologia apropriada, pode ser feito o
diagnéstico temporario de 6.7.3.2 Cefaleia provavelmente atribuida a
sindrome da vasoconstricdo cerebral reversivel.

6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida a sindrome de
vasoconstricio cerebral reversivel (SVCR) prévia
Descricao:

Cefaleia causada pela sindrome de vasoconstricdo cerebral
reversivel (SVCR) e que persiste mais de trés meses apés o seu

inicio.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.7.3.1 Cefaleia aguda
atribuida a sindrome de vasoespasmo cerebral reversivel (SVCR) e
preenchendo o critério C

B. Normalizagao das artérias cerebrais, evidenciada em angiografia
direta ou indireta de controle, nos trés meses apés o inicio do
SVCR

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses ap6s o seu inicio

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrio: Alguns estudos documentaram cefaleias que
preenchiam os critérios para 6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida
a sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel (SVYCR) prévio.
Investigacao é necessaria para identificar fatores de risco para esta
cefaleia persistente; uma histéria prévia de |. Enxaqueca pode
estar implicada assim como ansiedade/depressao.

6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecdo arterial
intracraniana
Descricao:

Cefaleia causada por dissegdo de uma artéria intracraniana.
A dor é em regra unilateral e ipsilateral ao vaso dissecado e
geralmente de inicio subito (mesmo explosivo). Pode permanecer
como sintoma isolado ou pode ser um sintoma de alarme a
preceder uma hemorragia subaracnoideia ou um acidente vascular
cerebral isquémico

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma dissecao arterial intracraniana
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de dissecao arterial
intracraniana ou conduziu ao seu diagndstico
2. a cefaleia desapareceu num més apés o seu inicio
3. a cefaleia tem uma ou ambas as seguintes caracteristicas
a) inicio abrupto ou explosivo
b) intensidade severa
4. a cefaleia é unilateral e ipsilateral a dissecao.

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: As disseccoes podem atingir qualquer artéria
intracraniana e podem produzir enfartes isquémicos, compressao
de estruturas adjacentes ou menos frequentemente hemorragias
intracerebrais.

Nos asiaticos a dissecdo arterial intracraniana é mais frequente
que a dissecdo de artéria cervical.

A cefaleia aguda é muitas vezes o sintoma inaugural e pode ser
a Unica manifestacao desta patologia.
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6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante a da
enxaqueca atribuida a doenca vascular
cerebral crénica

6.8.1. Cefaleia atribuida a arteriopatia
cerebral autossémica dominante com enfartes
subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)
Descricao:

Cefaleia recorrente em crises semelhantes a |.2 Enxaqueca
com aura exceto por uma frequéncia inabitual de aura prolongada,
causada por arteriopatia cerebral autossémica dominante com
enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL). Associa-se
a outras caracteristicas clinicas do CADASIL ou frequentemente é
o seu primeiro sintoma.

Critérios de diagnéstico:
A. Crises recorrentes de enxaqueca com aura tipica, hemiplégica
ou prolongada, preenchendo o critério C
B. Foidemonstradaa presenca de arteriopatia cerebral autossémica
dominante com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia
(CADASIL)!
C. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
|. a enxaqueca com aura foi a primeira manifestagao clinica de
CADASIL
2. as crises de enxaqueca com aura melhoram ou desaparecem,
quando as outras manifestacdes de CADASIL (i.e., acidente
vascular cerebral isquémico, alteragdes do humor e/ou
disfuncao cognitiva) aparecem e agravam
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. o diagndstico é feito por despiste das mutagdes do gene
NOTCHS3, através de uma simples bidpsia de pele com
imunofixacao dos anticorpos NOTCH3, ou por microscopia
eletrénica para avaliar a presenca de material osmiofilico
granular extracelular no interior da média arterial.

Comentdrios: A arteriopatia cerebral autossémica dominante
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) é uma
doenga autossémica dominante, com alguns casos esporadicos,
envolvendo as células musculares lisas da média das pequenas
artérias do cérebro. E o resultado de mutagoes do gene NOTCH3.

A CADASIL é caracterizada clinicamente por pequenos
enfartes profundos de repeticao, deméncia subcortical, alteracoes
do humor e num terco dos casos por crises tipicamente de 1.2
Enxaqueca com aura exceto pela frequéncia inusual de aura
prolongada. Nestes casos é geralmente o primeiro sintoma da
doenca; aparece em média aos 30 anos de idade, cerca de |5 anos
antes dos acidentes vasculares cerebrais isquémicos e 20 a 30 anos
antes do 6bito.

A RM apresenta sempre alteracdes evidentes da substancia
branca nas sequéncias ponderadas em T2.

6.8.2. Cefaleia atribuida a encefalopatia
mitocondrial, acidose lactica e episédios
semelhantes a acidente vascular cerebral
isquémico (MELAS)
Descricao:

Cefaleia, que ou é recorrente em ataques semelhantes a

enxaqueca ou é o sintoma inaugural dos episddios semelhantes
a acidente vascular cerebral isquémico, causada por e associada
a outras caracteristicas clinicas da encefalopatia mitocondrial,
acidose lactica e episédios semelhantes a acidente vascular
cerebral isquémico (MELAS).

Critérios de diagnéstico:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada uma alteracao genética mitocondrial associada
a encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e episodios
semelhantes a acidente vascular cerebral isquémico (MELAS)
C. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
|. crises recorrentes de enxaqueca com ou sem aura
2. cefaleia aguda precedendo ou estando associada aos défices
neurolégicos focais e/ou a crises epiléticas

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A encefalopatia mitocondrial, acidose lactica
e episédios semelhantes a acidente vascular cerebral isquémico
(MELAS) é uma doenga mitocondrial geneticamente heterogénea
com um fendtipo clinico variavel, incluido sintomas de
envolvimento do SNC (crises epiléticas, hemiparésia, hemianépsia,
cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou vomitos episodicos).
A cefaleia é frequente na MELAS, quer como crises recorrentes
semelhantes a enxaqueca, quer como o sintoma inaugural dos
episddios semelhantes a acidentes vasculares cerebrais.

A elevada frequéncia de crises semelhantes as da enxaqueca,
fazendo parte da MELAS, conduziu a hipétese de que as mutacdes
mitocondriais possam estar envolvidas na enxaqueca com aura;
no entanto a mutacao 3243 nao foi detetada em dois grupos de
sujeitos com |.2 Enxaqueca com aura. Outras mutagoes, ainda nao
identificadas podem estar implicadas, quer na enxaqueca quer
nos acidentes vasculares cerebrais isquémicos, ja que as crises
de enxaqueca, sobretudo com aura, também ocorrem nas outras

doengas mitocondriais

6.8.3. Cefaleia atribuida a angiopatia de
Moyamoya (AMM)
Descricao:

Cefaleia crénica recorrente que pode ser semelhante a
enxaqueca, causada por e associada as outras caracteristicas
clinicas da angiopatia de Moyamoya.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C
B. Evidéncia por neuroimagem de angiopatia de Moyamoya (AMM)
C. Evidéncia de casualidade demonstrada por ambas as seguintes:
I. A cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal
com os outros sintomas e ou sinais clinicos e/ou evidéncia
imagiolégica de AMM ou conduziu ao seu diagnéstico
2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par com os outros
sintomas e/ou sinais clinicos e/ou sinais radiolégicos de
agravamento da AMM

b) a cefaleia melhorou significativamente apés cirurgia de
revascularizagao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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Comentdrios: A angiopatia de Moyamoya (AMM) caracteriza-
se por estenose progressiva bilateral e oclusio da porcao
intracraniana da carétida interna, artérias cerebrais médias e
anteriores. Varios genes de suscetibilidade foram identificados
ou localizados na AMM. Noutros doentes, a AMM esta associada
a outras entidades (anemia de células falciformes, sindrome de
Down e radioterapia) e é referida como a sindrome de Moyamoya.

A AMM geralmente apresenta-se na infancia ou na adolescéncia
com acidentes vasculares cerebrais isquémicos ou hemorragicos
que podem causar cefaleia aguda. Aparte destes eventos vasculares
agudos, a cefaleia é extremamente frequente tanto nas criancas
como nos adultos com AMM, fenotipicamente mais semelhante a
|.1 Enxaqueca sem aura, |.2 Enxaqueca com aura, 1.2.3. Enxaqueca
hemiplégica ou 2. Cefaleia de tipo tensdo; crises semelhantes as da
cefaleia em salvas foram raramente reportadas.

A cirurgia de revascularizagao tem efeitos variaveis na cefaleia
da AMM com melhoria em alguns doentes, persisténcia noutros, e
ainda cefaleia de novo apés a cirurgia noutro grupo.

6.8.4 Aura semelhante a da enxaqueca atribuida
a angiopatia amiloide cerebral (AAC)
Descricao:

Crises de aura semelhantes a enxaqueca, de inicio tardio, sem
cefaleia ou com ligeira cefaleia também denominadas de ‘crises de
amiloide’, causado por e em associacdo as outras caracteristicas
clinicas de angiopatia amiloide cerebral, muitas vezes no contexto
de hemorragia subaracnoideia da convexidade.

Critérios de diagnéstico:
A. Crises de novo de aura semelhante as da enxaqueca, com ou
sem cefaleia ligeira, preenchendo o critério C
B. Evidéncia de angiopatia amiloide cerebral (AAC) por
neuroimagem ou bidpsia cerebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou mais dos
seguintes:
|. a aura desenvolveu-se em estreita relacao temporal com os
outros sintomas e/ou sinais clinicos de AAC, ou conduziu ao
seu diagndstico
2.a aura agravou significativamente em paralelo com o
agravamento dos sinais clinicos e/ou radiolégicos de
agravamento da AAC
3. idade de inicio acima dos 50 anos de idade.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. As sequéncias de RM sensiveis a hemoglobina sao importantes
no diagnéstico de angiopatia amiloide cerebral, e devem ser
realizadas em qualquer doente com aura semelhante a da
enxaqueca com inicio tardio.

Comentdrios: A angiopatia amiloide cerebral (AAC) é uma
doenca de pequenos vasos associada a progressiva deposicao
de amiloide nas paredes dos vasos leptomeningeos e corticais.
As formas esporadicas sdao muito mais frequentes que as formas
hereditarias familiares.

A AAC é uma causa major de hemorragia intracerebral lobar
sintomatica, episddios focais transitérios nos idosos e declinio
cognitivo. Os episédios focais transitérios incluem tanto fenémenos
positivos semelhantes aos da aura de enxaqueca (parestesias

que alastram e/ou fenémenos visuais positivos) como sintomas
neurolégicos negativos semelhantes a AlT, e podem ser causados
por siderose cortical superficial ou hemorragia subaracnoideia
da convexidade. Estes episédios estao associados a um alto risco

precoce de hemorragia intracerebral sintomatica.

6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome de
vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia
cerebral e manifestacées sistémicas (SVRLCMS)
Descricao:

Cefaleia recorrente com crises semelhantes a enxaqueca,
sobretudo sem aura, causada pela sindrome de vasculopatia
retiniana com leucoencefalopatia cerebral e manifestacdes
sistémicas (SVRLCMS). Pode estar associada as outras
manifestagoes clinicas da SVRLCMS ou pode ser a sua manifestagao
clinica inicial.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises recorrentes semelhantes a crises de enxaqueca com e
sem aura, preenchendo o critério C

B. A sindrome de vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia
cerebral e manifestacbes sistémicas (SVRLCMS) foi
demonstrada'

C. As crises semelhantes a enxaqueca sao secundarias e fazem
parte das manifestacoes clinicas desta sindrome.

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
I. O diagnéstico faz-se por teste genético para as mutacoes
do TREXI

Comentdrios: A sindrome de vasculopatia retiniana com
leucoencefalopatia cerebral e manifestacées sistémicas (SVRLCMS)
é uma doenca sistémica de pequenos vasos, autossémica
dominante causada por mutacdo do C-terminal no TREXI.
Caracteriza-se clinicamente por défices neurolégicos focais,
declinio cognitivo, disttrbios psiquiatricos, convulsoes, varias
manifestagdes sistémicas e, em pelo menos metade dos casos,
crises semelhantes as da enxaqueca. Outras manifestacdes clinicas
sdo o defeito visual por retinopatia vascular, declinio neurolégico e
morte prematura por lesdes progressivas e captantes da substancia
branca cerebral. O espectro clinico ainda inclui atingimento da
funcao hepatica e renal, anemia por vezes associada a hemorragia
gastrointestinal e hipertensao. Nos doentes mais jovens, em quem
aRM pode ser normal, as manifestages clinicas incluem fenémeno
de Raynaud ligeiro (54%), enxaqueca (maioria sem aura: 42%) e
distarbios psiquiatricos (23%). O diagnéstico nestes casos pode

ser suspeitado pela histéria familiar.

6.8.6 Cefaleia atribuida a outra doenca vascular
cerebral crénica
Descricao:

Crises de cefaleia semelhante a enxaqueca, com e sem aura,
causada por e ocorrendo como parte das manifestacoes clinicas
de uma vasculopatia intracraniana crénica genética ou nao genética

para além das anteriormente descritas.
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Critérios de diagnéstico:

A. Crises recorrentes semelhantes as da enxaqueca com e sem
aura, preenchendo o critério C

B. Foi demonstrada uma vasculopatia intracraniana crénica
genética ou nao genética

C. Ascrises semelhantes a enxaqueca sao secundarias e fazem parte
das manifestagdes clinicas da angiopatia crénica intracraniana.

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: Crises recorrentes semelhantes a enxaqueca
foram descritas como parte das manifestagoes clinicas dahemiparesia
hereditdria infantil autossémica dominante, tortuosidades arteriais
retinianas e leucoencefalopatia (HHITARL), uma condicao devida a
mutacées COL4AI. Apenas foram descritas poucas familias com
esta patologia. Por causa das outras manifestacoes severas, estas
crises semelhantes a enxaqueca nunca foram sistematicamente
investigadas na HHITARL, mas parecem assemelhar-se sobretudo
a |.2 Enxaqueca com aura.

Todas as outras patologias vasculares intracranianas, raras,
genéticas e nao genéticas crénicas podem potencialmente causar

crises semelhantes as da enxaqueca.

6.9. Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria
Descricao:

Cefaleia causada por apoplexia pituitaria, geralmente com
instalacao abrupta (mesmo explosiva) e de grande intensidade,
acompanhada, logo desde o inicio ou mais tarde, por sintomas
visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um enfarte hemorragico agudo da hipédfise.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de apoplexia pituitaria,
ou conduziu ao diagnéstico de apoplexia pituitaria.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou significativamente a par de outros
sintomas e/ou sinais clinicos de apoplexia pituitaria
b) a cefaleia melhorou significativamente a par de outros
sintomas e/ou sinais clinicos de melhoria da apoplexia
pituitaria.
3. a cefaleia é muito intensa, de inicio stbito ou explosivo.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Esta sindrome clinica rara é uma situacao
aguda e potencialmente fatal. E uma das causas de hemorragia
subaracnoideia nao aneurismatica.

E também uma das causas de cefaleia explosiva. A maioria
ocorre como a primeira manifestacado do aumento rapido de
volume de um macroadenoma hipofisario nao funcionante que
sofreu uma hemorragia e/ou um enfarte.

A ressonancia magnética é mais sensivel que a TC para detetar

a patologia intrasselar.
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7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana
nao vascular
7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do liquido cefalo raquidiano (LCR)
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopatica (HICI)
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria
a causas metabdlicas, téxicas ou hormonais
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria
a perturbacao cromossémica
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria
a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR
7.2.1 Cefaleia pés puncao dural
7.2.2 Cefaleia por fistula de LCR
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenca intracraniana inflamatéria nao
infeciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assética (nao infeciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca intracraniana inflamatéria
nao infeciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria
7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neuroldgicos transitérios e
linfocitose do LCR (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a tumor intracraniano
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do terceiro
ventriculo
7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecregao hipotaldamica
ou hipofisaria
7.5 Cefaleia por injecéo intratecal
7.6 Cefaleia por crise epilética
7.6.1 Hemicrania epilética
7.6.2 Cefaleia pos crise epilética
7.7 Cefaleia atribuida a Malformacao de Chiari tipo | (MCI)
7.8 Cefaleia atribuida a outra patologia intracraniana nao vascular

Comentarios Gerais

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relacao temporal com uma doenca intracraniana nao
vascular, classifica-se como cefaleia secundaria atribuida a essa
doenga intracraniana. Isto é verdadeiro se a cefaleia tiver as
caracteristicas de qualquer uma das cefaleias primarias classificadas
na primeira parte da ICHD-3. Quando uma cefaleia preexistente
com caracteristicas de cefaleia primaria se torna crénica ou piora
de modo significativo (a frequéncia e/ou intensidade aumentam
duas ou mais vezes) em relacao temporal com uma patologia
intracraniana nao vascular, tém de ser feitos, tanto o diagnéstico
da cefaleia inicial, como o diagnéstico de uma cefaleia do grupo
7. Cefaleia atribuida a uma patologia intracraniana néo vascular (ou
um dos seus subtipos), desde que haja clara evidéncia de que a
patologia pode causar cefaleia.

Introducdo

Neste capitulo estao incluidas as cefaleias atribuidas a alteragoes
da pressao intracraniana. Tanto o aumento como a reducao da
pressao do LCR podem levar ao aparecimento de cefaleias. Outras
causas de cefaleias aqui definidas sdao as doencas inflamatérias

nao infeciosas, as neoplasias intracranianas, as crises epiléticas e
situagdes raras, como as malformacdes de Chiari tipo | e outras
perturbagdes intracranianas nao vasculares.

Em comparacao com as cefaleias primarias, existem poucos
estudos epidemioldgicos sobre este tipo de cefaleias. Do mesmo
modo, praticamente nao existem ensaios terapéuticos controlados.

Para uma cefaleia atribuida a qualquer uma das perturbacdes
intracranianas nao vasculares aqui descritas, os critérios de
diagnéstico incluem sempre que possivel:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi diagnosticada uma patologia intracraniana nao vascular que
se sabe poder causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se em estreita relacao temporal com
o inicio da patologia intracraniana
2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e da patologia intracraniana foram
concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e da patologia intracraniana foram
concomitantes
3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas de uma patologia
intracraniana nao vascular
4. existe outra evidéncia da causa
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3

As cefaleias, que persistem por mais de um més apdés o
tratamento bem-sucedido ou a resolugdo espontanea da lesdo
intracraniana, tém geralmente outros mecanismos na sua génese. As
cefaleias cronicas, que persistem mais de trés meses apds terapéutica
ou remissao das doengas intracranianas, estao definidas no Apéndice
para fins de investigacdo. Estas cefaleias existem, mas tém sido
pouco estudadas, e a sua inclusdo no apéndice tem a intengdo de
estimular a investigacao futura sobre elas e seus mecanismos.

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensido do LCR
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana ou hidrocefalia
secundaria a neoplasia intracraniana é codificada em 7.4.1 Cefaleia
atribuida a tumor intracraniano.

Descricao:

A cefaleia causada por aumento da pressao do LCR geralmente
acompanha-se de outros sintomas e/ou sinais de hipertensao
intracraniana.

Critérios de diagnéstico:
A.Uma nova cefaleia ou um agravamento significativo' de uma
cefaleia preexistente e que preencha o critério C
B. Foi diagnosticada hipertensao intracraniana com ambos os
seguintes:
|. Aumento da pressao do LCR superior a 250 mm de LCR (ou
280 mm LCR em criancas obesas)?
2. exame citoquimico normal.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos dos
seguintes:
|.a cefaleia surgiu em relagdo temporal com a hipertensao
intracraniana, ou levou ao seu diagnéstico
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2. a cefaleia melhora com a redugao da pressao intracraniana
3. edema papilar
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Notas:

|.“Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia e
/ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a regra geral
de distingdo entre cefaleia secundaria de cefaleia primaria.

2. Para fins de diagnéstico, a pressao do LCR deve ser medida
na auséncia de tratamentos para baixar a pressao intracraniana. A
pressao do LCR deve ser feita com puncao lombar em decubito
lateral sem medicacao sedativa ou com monitorizacao epidural ou
intraventricular. Devido a variacao da pressao do LCR ao longo
do dia, uma medicdo isolada pode nao ser indicativa da pressao
média ao longo das 24 horas: em caso de incerteza, pode ser
necessario uma monitorizagao prolongada da pressao lombar ou
intraventricular.

3. Foi excluida uma neoplasia intracraniana.

Comentdrio: 7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo do LCR é
um tipo de cefaleia. O diagnéstico, a ser feito, deve ser sempre
temporario, dependendo da investigacao da causa da hipertensao
do LCR; a cefaleia deve ser reclassificada para o subtipo adequado.

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
idiopatica (HICI)

Termos previamente utilizados: Hipertensao intracraniana
benigna, pseudotumor cerebri, hidropsia meningea, meningite
serosa.

Descricao:

Nova cefaleia, ou agravamento significativo' de uma cefaleia
preexistente causada por hipertensdo intracraniana idiopatica,
geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais clinicos
e/ou neuro imagioldgicos de HICI, com caracteristicas tipicas
sugestivas de HICI.

Critérios de diagnéstico:
A. Nova cefaleia ou agravamento significativo' de uma cefaleia
preexistente e que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. Foi feito o diagnéstico de HICI2
2. Aumento da pressao do LCR superior a 250 mm de LCR (ou
280 mm LCR em criancas obesas)*
C. Um ou ambos os seguintes:
|. a cefaleia surgiu em relagao temporal com a HICI ou levou
ao seu diagndstico.
2. a cefaleia acompanha-se por um ou ambos os seguintes:
a) acufeno pulsatil
b) edema papilar*
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.>¢

Notas:
|. “Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia
e /ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a
regra geral de distingao entre cefaleia secundaria de cefaleia
primaria.
2. O diagnéstico de HICI deve ser feito com cautela nos
doentes com alteragiao do estado mental.

3. Para fins de diagndstico, a pressio do LCR deve ser
medida na auséncia de tratamentos para baixar a pressao
intracraniana. A pressao do LCR deve ser feita com puncao
lombar em decubito lateral sem medicagcdo sedativa ou
com monitorizacao epidural ou intraventricular. Devido a
variacao da pressao do LCR ao longo do dia, uma medigao
isolada pode nao ser indicativa da pressao média ao longo
das 24 horas: em caso de incerteza pode ser necessario
uma monitorizacao prolongada da pressio lombar ou
intraventricular.

4. Deve-se distinguir edema papilar de pseudo edema papilar
ou de edema do disco ético. A maioria dos doentes com
HICI tém edema papilar e o diagnéstico deve ser feito com
cuidado naqueles que nao o tém.

5.A 7.1.1 Cefaleia devida a hipertensdo intracraniana idiopdtica
pode simular as cefaleias primarias, especialmente a 1.3
Enxaqueca crénica e a 2.3 Cefaleia de tipo tensdo crénica; por
outro lado estas entidades coexistem frequentemente com
HICI

6. A 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos deve ser
excluida nos doentes sem edema papilar, sem parésia
do oculomotor externo ou sem sinais imagioldgicos
caracteristicos de HICI.

Comentdrios: A Hipertensao intracraniana idiopatica (HICI)
ocorre mais frequentemente em mulheres jovens e obesas (que,
por sua vez, também podem ter um diagndstico errado de HICI).

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopdtica nao
tem caracteristicas especificas e assemelha-se frequentemente a |.
Enxaqueca ou a 2. Cefaleia de tipo tensdo. A ocorréncia diaria nao é
necessaria para o diagnéstico.

A melhoria da cefaleia apds retirada de LCR apoia o
diagnéstico, mas nao é diagnéstica por si: pode observar-se este
facto em doentes com outro tipo de cefaleias (sensibilidade de
72% e especificidade de 77% para 7.1.1 Cefaleia por hipertensao
intracraniana idiopdtica).

Os achados neuroimagioldgicos compativeis com HICI sao a
sela turca vazia, alargamento do espaco subaracnoideu periéptico,
achatamento da esclera posterior, protusdo da papila do nervo
Stico para o vitreo e estenose do seio venoso transverso.

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secundaria a causas metabdlicas, téxicas ou
hormonais.

Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana, devida a
traumatismo craniano, doenca vascular ou infecao intracraniana é
codificada de acordo com a situagdo que estiver presente.

A cefaleia atribuida a hipertensédo intracraniana, ocorrendo
como efeito secundario de medicacdo, estd codificada como
8.1.10 Cefaleia por uso crénico de medicacdo que ndo para cefaleias.

Descricao:

A cefaleia é causada por hipertensao intracraniana secundaria
a um conjunto de doencas sistémicas e acompanhada por outros
sinais e/ou sintomas e/ou sinais imagiolégicos de hipertensao
intracraniana e da doenca subjacente. A cefaleia desaparece com a
resolucao da doenca sistémica.
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Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia atribuida a
hipertensdo do LCR e o critério C
B. Hipertensdo intracraniana foi atribuida a perturbacao
metabdlica, toxica ou hormonal'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos os
seguintes:
|. a cefaleia surgiu em relacao temporal com o aumento da
pressdo do LCR, ou levou a descoberta
2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o aumento da pressao do
LCR foram concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e a reducao na pressao do LCR
foram concomitantes.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I.A Insuficiéncia hepatica aguda, insuficiéncia renal, a
hipercapnia, a crise hipertensiva aguda, a sindrome
hepatocerebral de Reye, a trombose venosa cerebral, a
insuficiéncia cardiaca direita, varias substdncias (incluindo
hormona tiroideia como substituicio em criangas, acido
retinoico “all-trans”, retinoides, tetraciclinas e clorodecona),
toxicidade por vitamina A e retirada de corticosteroides
podem ser potenciais causas de hipertensao intracraniana de
causa metabdlica, téxica ou hormonal.

Comentdrio: A remocao do agente causador ou tratamento
da causa secundaria pode nao ser suficiente para normalizar a
pressao intracraniana elevada; é frequentemente necessario um
tratamento adicional para aliviar a cefaleia e outros sintomas, e
mais importante para prevenir perda de visao.

7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secundaria a perturbacdo cromossémica
Descricao:

Nova cefaleia ou agravamento significativo de uma cefaleia
preexistente, causada por hipertensdo intracraniana secundaria
a uma perturbagdo cromossémica e acompanhada por outros
sintomas e/ou sinais clinicos e imagioldgicos, de hipertensao
intracraniana e da perturbacao cromossémica em causa.

Critérios de diagnéstico:

A.Nova cefaleia, ou agravamento' significativo de cefaleia
preexistente que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia
atribuida a hipertensdo do LCR e o critério C

B. Hipertensao intracraniana atribuida a perturbagio cromossémica?

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:

|. a cefaleia surgiu em relagao temporal com o aumento da
pressao do LCR, ou levou a sua descoberta
2. a cefaleia melhora com a reducao da hipertensao intracraniana
3. edema papilar
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
|. “Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia e /
ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a regra geral
de distingdo entre cefaleia secundaria de cefaleia primaria.

2. As perturbagdes cromossémicasassociados as hipertensoes
intracranianas incluem a sindrome de Down e sindrome de
Turner.

7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secundaria a hidrocefalia
Descricao:

Nova cefaleia, ou agravamento significativo de cefaleia
preexistente, causada por hipertensdo intracraniana secundaria
a hidrocefalia e acompanhada por outros sintomas e/ou sinais de
aumento da pressao do LCR ou hidrocefalia.

Critérios de diagnéstico:

A. Nova cefaleia, ou agravamento significativol de cefaleia
preexistente que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia
atribuida a hipertensdo do LCR e o critério C

B. A hipertensao intracraniana foi atribuida a hidrocefalia

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos os
seguintes:

|. a cefaleia surgiu ou piorou significativamente' em estreita
relacdo temporal com o aparecimento ou agravamento da
hidrocefalia
2. um ou ambos os seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da hidrocefalia foram
concomitantes
b) amelhoria da cefaleia e a melhoria da hidrocefalia foram
concomitantes
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
|. “Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia
e /ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a
regra geral de distingao entre cefaleia secundaria de cefaleia
primaria.

Comentdrio: A hidrocefalia de pressao normal geralmente nao
causa cefaleias; muito raramente pode surgir uma cefaleia ligeira

7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR
Descrigao:

E uma cefaleia ortostitica na presenca de diminuicdo da
pressao do LCR (esponténea ou secundaria), ou por fistula de LCR,
geralmente acompanhada por cervicalgia, acufenos, perturbacao
da audicao, fotofobia e/ou nauseas. A cefaleia desaparece depois
da normalizacao da pressao ou do encerramento da fistula.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia' que preencha o critério C
B. Um ou ambos os seguintes:
|. hipotensao do LCR (< 60 mm LCR)
2. evidéncia de fistula nos exames de imagem?
C. a cefaleia surgiu em estreita relacdo temporal com a diminuicao
da pressao do LCR ou fistula de LCR, ou levou a sua descoberta
D. nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
|. 7.2 A cefaleia atribuida a hipotensdo do LCR é geralmente, mas
nao invariavelmente, ortostatica. Uma cefaleia que agrava
significativamente logo apés o sentar ou levantar e melhora
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ou desaparece apds retomar a posigao horizontal, é quase
de certeza causada por uma hipotensao de LCR, mas este
nao pode ser tomado como Unico critério de diagnéstico.

2. A imagiologia cerebral mostra herniagao do cérebro ou
reforco paquimeningeo, ou a imagiologia medular (RM
medular, Mielografia, Mielo-TC ou mielografia de subtracao
digital) mostra LCR extradural.

3. A evidéncia de causalidade deve depender do inicio temporal
em relacao com a causa provavel, juntamente com a exclusao
de outras hipéteses de diagndstico.

7.2.1 Cefaleia pés puncao dural
Termos previamente utilizados:

Cefaleia pés puncao lombar.

Descricao:

Cefaleia que ocorre nos 5 dias apés uma pungao lombar, causada
por uma fistula de LCR através da puncao dural. Acompanha-se
geralmente de rigidez da nuca e/ou sintomas auditivos subjetivos.
Desaparece espontaneamente em 2 semanas ou apés selagem da
fistula de LCR com injecao epidural de sangue autélogo.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério para 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo do LCR e critério C

B. Ter sido feita uma puncao dural

C. A cefaleia aparece nos 5 dias seguintes apds a puncao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: Foram identificados recentemente fatores de
risco independentes para a 7.2.1 Cefaleia pds pungao dural: género
feminino, idade entre os 3| e 50 anos, histéria prévia de cefaleia
pds puncao dural e a orientagdo do bisel da agulha perpendicular

ao maior eixo da coluna espinhal na altura da pungao.

7.2.2 Cefaleia pos fistula de LCR
Descricao:

Cefaleia ortostatica que ocorre apés um procedimento ou
traumatismo que cause uma fistula persistente de LCR e que leve
a uma hipotenséo intracraniana. A cefaleia desaparece apds a
correcdo adequada da fistula.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha os critérios para 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo do LCR, e o critério C

B. Foi feito um procedimento ou houve um traumatismo que se
sabe poder ter causado uma fistula de LCR persistente

C. A cefaleia ocorreu em relagao temporal com o procedimento
ou o traumatismo

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana
espontanea
Termos previamente utilizados:

Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR espontanea, hipotensao
intracraniana espontinea, hipotensdo intracraniana primaria,
cefaleia hipoliquorreica.

Descricao:

Cefaleia ortostatica causada por uma hipotensao do LCR de
causa espontdnea. Acompanha-se geralmente de rigidez da nuca.
A cefaleia desaparece apds a normalizagao da pressao.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha os critérios de 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo do LCR, e o critério C

B. Auséncia de trauma ou procedimento que possa causar uma
fistula de LCR!

C. A cefaleia ocorre em relagao temporal com a hipotensao de
LCR ou a perda de LCR conduz ao seu diagnéstico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
1.7.2.3 Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR nao pode
ser diagnosticada a um doente a quem tenha sido feita uma
puncao dural no més anterior.
2. Nao é necessaria uma puncao dural para medir diretamente
a pressao do LCR em doentes que tenham na RM evidéncia
de saida de LCR tal como reforgo dural apés contraste.

Comentdrios: A fistula espontanea de LCR tem sido associada
a doencas hereditarias do tecido conjuntivo. Os doentes com estas
fistulas devem ser investigados para doencas do tecido conjuntivo
e anomalias vasculares.

Apesar de haver um nitido componente postural na maior parte
dos casos da 7.2.3 Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR, ele
nao é tao dramatico nem tao imediato como na 7.2.1 Cefaleia pés
puncdo dural. Assim a 7.2.3 Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR
pode aparecer imediatamente apds ou alguns segundos depois de
assumir a posicao de pé e desaparece rapidamente (dentro de um
minuto) apés ficar em deculbito, assemelhando-se a 7.2.1 Cefaleia
pos puncdo dural. Também pode responder de modo mais lento
a mudanga postural com agravamento apés minutos ou horas de
ortostatismo, mas ndao melhorando depois de minutos ou horas apés
o decubito. A natureza ortostatica da cefaleia no seu inicio deve ser
bem investigada aquando da anamnese ja que com o decorrer do
tempo esta caracteristica pode tornar-se menos dbvia.

Nos doentes com uma cefaleia tipicamente ortostatica, sem
causa aparente e apds exclusio da sindrome de taquicardia
ortostatica postural (STOP) é admissivel na pratica clinica fazer
uma injecao epidural de sangue autélogo (IESA). Se as IESA sao
frequentemente eficazes na selagem das fistulas de LCR, a resposta
a uma |ESA pode nao ser permanente e s6 se conseguir um alivio
completo dos sintomas apés duas ou mais IESAs. Contudo é
expetavel algum grau de melhoria mantida por uns dias. Em alguns
casos a melhoria mantida pode nao ser conseguida com a |ESA
dirigida ou nao dirigida ao local da fistula, sendo necessaria a
intervencao cirurgica.

Nao é claro que todos os doentes com 7.2.3 Cefaleia por
hipotensdo espontdnea de LCR tenham uma fistula ativa, mesmo
que a histéria clinica e os sinais imagiolégicos sejam compativeis
com a fistula. A doenca subjacente pode ser baixo volume de LCR.
Apura-se algumas vezes uma histéria de aumento trivial da pressao
intracraniana (por ex. tossir vigorosamente).

Tem sido referida cefaleia postural apés o coito: esta cefaleia
devera ser codificada como 7.2.3 Cefaleia por hipotensao espontdnea
de LCR ja que é a causa mais provavel de fistula de LCR.
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7.3 Cefaleia atribuida a doenca inflamatéria
intracraniana nao infeciosa
Descricao:

Cefaleia na presenca de uma doenca intracraniana inflamatéria
nao infeciosa, geralmente com uma pleocitose linfocitaria do LCR.
A cefaleia desaparece apés a resolugao da doenca inflamatéria.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagnosticada uma doenca inflamatéria nao infeciosa que
pode causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos dois
seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagio temporal com a doenca
inflamatdria nao infeciosa
2. o agravamento da cefaleia e o da doenca inflamatéria nao
infeciosa sao concomitantes
3. a melhoria da cefaleia e da doenca inflamatéria nao infeciosa
sdao concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3

7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
Descricao:

Cefaleia causada por neurossarcoidose e associada a outros
sinais e sintomas de neurossarcoidose.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de Neurossarcoidose
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagao temporal com o inicio da
neurossarcoidose
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da neurossarcoidose foram
concomitantes
b) melhoria da cefaleia e da neurossarcoidose foram
concomitantes
3. a cefaleia acompanha-se de parésia de um ou mais pares
cranianos.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrio: Outras manifestacbes de neurossarcoidose
incluem: meningite assética, lesdes dos nervos cranianos, lesdes
intracranianas ocupando espaco na ressonancia, lesdes focais
inflamatdrias periventriculares, e/ou lesdes focais que captam
contraste de modo homogéneo na RM de cérebro ou medula e
que na bidpsia se confirma serem granulomas nao caseificantes.

7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assética
(n3o infeciosa)
Descricao:

Cefaleia causada por meningite assética, associada a outros
sintomas e/ou sinais clinicos de irritacaio meningea. A cefaleia
desaparece apds desaparecimento da meningite.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de meningite por exame de LCR!

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com o inicio da
meningite assética ou levou ao seu diagnéstico
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da meningite assética foram
concomitantes
b) melhoria da cefaleia e da meningite assética foram
concomitantes
3. a cefaleia acompanha-se de outros sintomas e /ou sinais
clinicos de inflamacao meningea incluindo rigidez da nuca
(meningismo) e ou fotofobia.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
I. O LCR nos doentes com meningite assética mostra uma
pleocitose linfocitaria, um ligeiro aumento das proteinas, uma
glucorraquia normal na auséncia de organismos infeciosos.

Comentdrio: A meningite assética pode surgir apds tratamento com
certos farmacos como ibuprofeno, ou outros AINEs, imunoglobulinas,
penicilina ou trimetoprim, injecdes intratecais e/ou insuflacoes.

7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca
intracraniana inflamatéria ndo infeciosa
Descricao:

A Cefaleia é causada, mas nao é geralmente um sintoma
inaugural ou predominante de qualquer uma das varias doencas
autoimunes, e associa-se a outros sintomas e /ou sinais clinicos da
doenca em causa. A cefaleia desaparece apds o tratamento bem-
sucedido da doenga autoimune.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagndstica uma doenca inflamatéria nao infeciosa, que nao
as anteriores, e que reconhecidamente se associa a cefaleias
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com o inicio da
doenca inflamatéria ndo infeciosa
2. o agravamento da cefaleia e o da doenca inflamatéria nao
infeciosa foram concomitantes
3. amelhoria da cefaleia e a da doenca inflamatéria nao infeciosa
foram concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:

Na Encefalomielite Aguda Disseminada, no Lapus Eritematoso
Sistémico, na Sindroma de Bechet e noutras sindromes autoimunes
focais ou sistémicas (encefalite limbica, por exemplo) pode haver
cefaleia associada a entidade causal, mas nao é um sintoma
inaugural nem predominante.

7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria
Descricao:

E uma cefaleia causada por uma hipofisite linfocitaria, associada
a um aumento da hipdfise e em cerca de metade dos casos com
uma hiperprolactinemia. A cefaleia desaparece apds tratamento
correto da hipofisite.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de hipofisite linfocitaria
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relacdo temporal com o inicio da
hipofisite linfocitaria
2. o agravamento da cefaleia e o da hipofisite linfocitaria foram
concomitantes
3.a melhoria da cefaleia e a da hipofisite linfocitaria foram
concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A hipofisite linfocitaria esta frequentemente
associada a um aumento do volume pituitario e a uma captagao
homogénea de contraste na RM, bem como é acompanhada por
hiperprolactinemia (50% dos casos) ou por autoanticorpos contra
a proteina citosoélica hipofisaria (20%).

Esta patologia desenvolve-se tipicamente no final da gravidez
ou durante o puerpério, mas também pode ocorrer em homens.

7.3.5Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos

transitérios com linfocitose do LCR (HaNDL)
Termos previamente utilizados: Enxaqueca com pleocitose

cérebro-espinal, pseudo enxaqueca com pleocitose linfocitaria

Descricao:

Episédios de cefaleia de tipo enxaqueca (tipicamente um
a doze) acompanhados de défices neuroldgicos, incluindo
hemiparestesias, hemiparésias e/ou disfasias, mas raramente
sintomas visuais positivos, durando varias horas. Ha pleocitose
linfocitaria. A alteracao desaparece espontaneamente em 3 meses.

Critérios de diagnéstico:
A. Episdédios de cefaleia de tipo enxaqueca preenchendo os
critérios B e C'
B. Os dois seguintes:
|. acompanhados ou imediatamente precedidos do inicio
de, pelo menos, um dos seguintes défices neuroldgicos
transitérios, com duragdo >4 horas
a) hemi-hipostesia
b) disfasia
c) hemiparésia
2. associada a pleocitose linfocitaria (> 15 leucécitos/ul), com
exames de neuro-imagem normais, exame bacteriolégico
do LCR negativo e outros testes para investigacao etiolégica
também negativos.
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
|.o agravamento da cefaleia e dos défices neuroldgicos
transitérios foram concomitantes ou levaram ao seu
diagnéstico
2. amelhoria da cefaleia e dos défices neurolégicos transitorios
foram concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
I. A maior parte dos doentes com esta sindrome nio tém
histéria pregressa de enxaqueca.

2. O médico deve ponderar outras hipéteses de diagndstico
que possam partilhar algumas das caracteristicas,
nomeadamente a 1.2.3 Enxaqueca Hemiplégica (embora
as mutacées do gene CACNAIA, que causa a 1.2.3.1.1
Enxaqueca Hemiplégica Familiar tipo | (FHMI), tenham sido
excluidas em varios doentes com a 7.3.5 Sindrome de cefaleia
e défices neuroldgicos transitérios com linfocitose do LCR),
neuroborreliose, neurossifilis, neurobrucelose, micoplasma,
aracnoidites granulomatosas e neoplasicas, encefalites e
vasculites do SNC.

Comentadrios: O quadro clinico da 7.3.5 Sindrome de cefaleia e
défices neuroldgicos transitérios com linfocitose do LCR tem entre |
a 12 episédios de défices neurolégicos transitérios, precedidos ou
seguidos de uma cefaleia moderada ou grave. A maior parte dos
episodios duram horas, mas alguns podem durar mais de 24 horas.
As manifestagdes neuroldgicas incluem manifestacoes sensitivas
em trés quartos dos casos, afasia em dois tercos e défices motores
em pouco mais de metade. Sintomas visuais de tipo aura visual da
enxaqueca sao relativamente pouco comuns (menos de 20% dos
casos). A sindrome desaparece em 3 meses.

Adicionalmente a linfocitose do LCR (até 760 céls/ul), ha um
aumento nas proteinas totais do LCR (até 250 mg/dl) em> 90%
dos casos e na pressao do LCR (até 400 mm de LCR) em> 50%
dos casos. A presenca de um prédromo viral, em pelo menos
um quarto dos casos, levantou a possibilidade de haver uma
patogenia autoimune na Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos
transitérios com linfocitose do LCR — 7.3.5. A descricao recente
de autoanticorpos para a subunidade do canal de célcio Tipo-T
relacionado com a voltagem CaCNAIA no soro de dois doentes
com esta patologia, suportou esta hipotese.

Ocasionalmente, o papiledema esta presente. A TC e RM de
rotina (com ou sem contraste endovenoso) e a angiografia sao
invariavelmente normais, quando realizadas fora de um episédio.
Os exames de imagem durante os episédios podem mostrar um
atraso na perfusao sem aumento da difusao e um estreitamento
das artérias cerebrais. Também foi descrito um edema da
substdncia cinzenta e reforco dos sulcos num Unico doente. Os
estudos microbioldgicos tém sido uniformemente normais. O
EEG e o SPECT (tomografia computorizada de emissao de fotoes)
podem mostrar areas focais anormais consistentes com os défices
neuroldgicos focais.

7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
Descricao:
Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de neoplasia intracraniana
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
um dos seguintes:
I.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com a neoplasia
intracraniana, ou leva ao seu diagnéstico
2. a cefaleia agrava-se em estreita relacao temporal com o
agravamento da neoplasia
3. a cefaleia melhorou significativamente em relacao temporal
com o tratamento bem-sucedido da neoplasia intracraniana.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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7.4.1 Cefaleia atribuida a tumor intracraniano
Descricao:

Cefaleia causada por um ou mais tumores intracranianos com
efeito de massa

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrada uma neoplasia intracraniana com efeito de
massa.
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com a neoplasia
intracraniana, ou leva ao seu diagndstico
2. qualquer um ou os dois dos seguintes
a) a cefaleia agrava-se em estreita relagdo temporal com o
agravamento da neoplasia
b)a cefaleia melhorou significativamente em relagao
temporal com o tratamento bem-sucedido da neoplasia
intracraniana
3.a cefaleia tem pelo menos uma das trés caracteristicas
seguintes:
a) progressiva
b) pior de manha ou apés decubito durante o dia
c) agravada com as manobras de Valsalva
d) acompanhada de nauseas e/ou vémitos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A prevaléncia de cefaleias em doentes com
tumores intracranianos varia de 32% a 71%. A probabilidade de
haver cefaleia ¢ maior em doentes jovens (incluindo criancas), em
doentes com histdria de cefaleia primaria e quando ha crescimento
rapido do tumor ou quando localizado na fossa posterior ou na
linha média. Deve proceder-se rapidamente a investigacdo quando
ha histéria atual ou prévia de cancro.

Nao ha caracteristicas patognomoénicas de 7.4.1 Cefaleia
atribuida a tumor intracraniano, embora a progressio ou
agravamento seja o tipico. Os outros sintomas sugestivos (dor
grave, pior de manha e associada a nauseas e vémitos) nio sao
uma triade classica; sdo mais devidos a hipertensao intracraniana e
com tumores da fossa posterior.

A cefaleia nao é necessariamente ipsilateral ao tumor. As
massas adjacentes ao cranio ou a dura associam-se mais a cefaleias
ipsilaterais, mas a hipertensao intracraniana causa uma cefaleia
difusa. A cefaleia por tumor raramente ¢ o Unico sintoma: cefaleia
isolada aparece em 2-16% dos doentes, sendo comuns os défices
neurolégicos e as convulsoes.

7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do terceiro
ventriculo
Descricao:

Cefaleia causada por um quisto coloide do Ill ventriculo, que se
apresenta caracteristicamente por crises recorrentes de cefaleia
de tipo explosivo, frequentemente desencadeada por mudancas
posturais e manobras de tipo Valsalva e associada a perturbacao do
estado de consciéncia ou mesmo perda de conhecimento.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrado um quisto coloide do terceiro ventriculo

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos dois
seguintes:
|. acefaleiaocorre emrelacao temporal com o desenvolvimento
do quisto coloide ou leva ao seu diagnéstico
2. qualquer um ou os dois seguintes:

a)a cefaleia é recorrente, com inicio explosivo e
acompanha-se de obnubilacdo da consciéncia ou perda
de conhecimento

b) a cefaleia melhorasignificativamente em relagao temporal
com o tratamento bem-sucedido do quisto coloide

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A grande maioria dos quistos coloides do
terceiro ventriculo é assintomatica e a sua descoberta é casual.
Contudo, a sua posicdo imediatamente adjacente ao buraco
de Monro pode, ocasionalmente, resultar numa hidrocefalia
obstrutiva aguda, causando uma cefaleia com inicio explosivo e
alteracao do nivel de consciéncia. Esta forma de apresentacao
muito caracteristica deve levar a um rapido diagndstico ja que
a 7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do terceiro ventriculo
constitui uma emergéncia neurocirirgica.

7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
Descricao:

Cefaleia causada por meningite carcinomatosa, geralmente
acompanhada por sinais de encefalopatia e/ou parésias de nervos
cranianos.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Demonstrou-se a existéncia de meningite carcinomatosa (na
existéncia de uma neoplasia sistémica que se sabe poder causar
meningite carcinomatosa)
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes
|. acefaleia ocorre emrelagao temporal com o desenvolvimento
da meningite carcinomatosa
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) a cefaleia agravou-se em estreita relagao temporal com o
agravamento da meningite carcinomatosa
b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a melhoria
da meningite carcinomatosa
3.a cefaleia associa-se a parésia de nervos cranianos e/ou
encefalopatia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecrecao
hipotalamica ou hipofisaria
Descricao:

Cefaleia causada por um adenoma da hipdfise, havendo
hiper ou hipossecrecao hipotaldamica ou hipofisaria, geralmente
acompanhada por desregulacdo da temperatura, alteragao do
estado emocional e/ou perturbagao do apetite ou sede. A cefaleia
desaparece com o tratamento da doenca subjacente

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Existe hiper ou hipossecrecao hipotaldmica ou hipofisaria

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
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dois dos seguintes:
|. a cefaleia ocorre em relacao temporal com o inicio da hiper
ou hipossecrecao hipotaldmica ou hipofisaria
2. qualquer um ou os dois seguintes:

a)a cefaleia agravou-se concomitantemente com o
agravamento da hiper ou hipossecrecao hipotaldamica ou
hipofisaria

b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a melhoria
da hiper ou hipossecrecéo hipotalamica ou hipofisaria

3. a cefaleia associa-se a, pelo menos, um dos seguintes:

a) alteragao da temperatura corporal

b) alteracao do estado emocional

c) alteracdo da sede e/ou apetite

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

7.5 Cefaleia atribuida a injecao intratecal
Descricao:

Cefaleia sentida tanto na posicio de pé como em decubito,
causada por/ e aparecendo no periodo de 4 dias apés uma injecao
intratecal e desaparecendo até 14 dias depois.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feita uma injecao intratecal
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia apareceu no periodo de 4 dias apés a injecdo
intratecal’'
2. a cefaleia melhorou significativamente em 14 dias apds a
injecdo intratecal?
3. existem sinais de irritacio meningea
D.Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:

I. A cefaleia aparece nos primeiros 4 dias apés a injecao
intratecal e esta presente tanto em ortostatismo como em
decubito.

2. Quando a cefaleia persiste para além dos 14 dias, devem ser
considerados outros diagnésticos, tais como 7.2.2 Cefaleia
por fistula de LCR, meningite ou doenca leptomeningea.

7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética
Codificada noutro local:

Quando uma cefaleia tipo enxaqueca ou outra cefaleia e
epilepsia forem parte de uma patologia cerebral especifica (MELAS,
por exemplo), a cefaleia é codificada para essa perturbagao.
Quando a crise epilética ocorre durante ou imediatamente apés a
aura da enxaqueca (“migralepsia”), é codificada como 1.4.4 Crise
epilética desencadeada na aura da enxaqueca.

Descricao:

Cefaleia causada por uma crise epilética, ocorrendo durante e/
ou apés uma crise e desaparecendo espontaneamente em horas
ou até 3 dias.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. O doente tem ou teve recentemente uma crise epilética

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos dois seguintes:

| a cefaleia aparece simultaneamente com o inicio da crise
2. a cefaleia desaparece espontaneamente apds a crise ter
terminado

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: Casos bem documentados suportam o
reconhecimento dos subtipos 7.6.1 Cefaleia epilética ictal e 7.6.2
Cefaleia pos ictal de acordo com a relagao temporal com a crise
epilética.

A cefaleia pré-ictal também foi descrita tendo sido analisada
num pequeno estudo de | | doentes com epilepsia focal intratavel.
A cefaleia era frontotemporal, ipsilateral ao foco em 9 doentes
com epilepsia do lobo temporal (ELT) e contralateral num doente
com ELT e noutro doente com epilepsia do lobo frontal. Sao
necessarios mais estudos para estabelecer a existéncia de cefaleia
pré- ictal e determinar a sua prevaléncia e caracteristicas clinicas
em doentes com epilepsia parcial e generalizada. A cefaleia pré-
ictal deve ser diferenciada da |.4.4 Crise epilética desencadeada na
aura da enxaqueca.

7.6.1 Cefaleia epilética ictal

Termo previamente utilizado: Cefaleia ictal

Descricao:

A cefaleia ocorre durante uma crise parcial, ipsilateral a
descarga epilética e desaparece imediatamente depois ou pouco
depois da crise ter terminado.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos dois
seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com o inicio da
crise epiletica parcial
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia é ipsilateral ao da descarga ictal
b) cefaleia melhorou significativamente imediatamente apds
a crise epiletica ter terminado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A 7.6.1 Cefaleia epilética ictal pode ser seguida
por outras manifestacdes epiléticas (motoras, sensoriais ou
autonémicas).

Esta condicdo deve ser diferenciada de uma cefaleia ictal “pura”
ou “isolada” como Unica manifestacdo epilética sendo necessario
diagnéstico diferencial com outros tipos de cefaleias.

“Hemicrania epilética” (a confirmar-se a sua existéncia) é uma
variante muito rara da

7.6.1 Cefaleia epilética ictal e caracteriza-se por cefaleia ipsilateral

e paroxismos epiléticos no EEG.

7.6.2. Cefaleia pés-ictal
Descricao:

Cefaleia causada por e ocorrendo dentro de 3 horas apés uma
convulsao epilética e revertendo espontaneamente dentro de 72

horas apés o término da convulsao.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial ou
generalizada
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos dois
seguintes:
|. a cefaleia surgiu no intervalo de 3 horas apds o fim da crise
epilética
2. a cefaleia desapareceu até 72 horas apés o fim da crise
epilética
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentario:

A 7.6.2 Cefaleia pos-ictal surge em cerca de 40% dos doentes
com epilepsia do lobo temporal ou epilepsia do lobo frontal e até
60% dos doentes com epilepsia do lobo occipital. E mais frequente
em epilepsia com crises generalizadas ténico-clénicas do que com
outro tipo de crises.

7.7 Cefaleia atribuida a malformacio de
Chiari tipo |
Descricao:

Cefaleia causada por malformagao de Chiari tipo |, geralmente
occipital ou suboccipital, de curta duracao (menos de 5 minutos)
e desencadeada pela tosse ou outras manobras de tipo Valsalva.
A cefaleia desaparece depois do tratamento bem-sucedido da
malformacao de Chiari.

Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi demonstrada uma malformagéo de Chiari tipo (MCI)'
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia apareceu em relacao temporal com a MCl ou
levou ao seu diagnéstico
b) a cefaleia desapareceu até 3 meses apds o tratamento
bem-sucedido da MClI
2.a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristicas
seguintes:
a) é desencadeada pela tosse ou outra manobra de tipo
Valsalva
b) tem uma localizacao occipital ou suboccipital
c) dura <5 minutos
3. a cefaleia associa-se a outros sintomas e/ou sinais clinicos
de disfuncao do tronco cerebral, cerebelo, nervos cranianos
baixos ou medula cervical®
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 3

Notas:

I. O diagnéstico de malformagao de Chiari implica que haja
uma descida das amigdalas cerebelosas de 5 mm ou uma
descida das amigdalas cerebelosas de 3 mm no sentido
caudal mais compressao do espago subaracnoideu na juncao
craniocervical demonstrada pela compressao dos espagos
de LCR posteriores e laterais ao cerebelo, ou reducao da
altura supraoccipital, ou aumento da inclinacdo da tenda do
cerebelo ou deformacao do bolbo.

2. Quase todos (95%) dos doentes com MCI referem

conjuntos de 5 ou mais sintomas distintos.

3. Os doentes com alteracao da pressao do LCR, seja aumento
da pressio como na hipertensao intracraniana idiopatica
(HICI), seja diminuida como na hipotensao intracraniana
espontanea secundaria a fistula de LCR, podem ter evidéncia
na RM de uma descida secundaria das amigdalas e MCI.
Estes doentes também podem ter cefaleia desencadeada
pela tosse e pelas manobras de Valsalva (e sao corretamente
classificados como 7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo
intracraniana idiopdtica ou como 7.2.3 Cefaleia atribuida
a hipotensdo espontdnea do LCR. Portanto, em todos os
doentes que se apresentem com cefaleia e MCI, deve ser
excluida uma anomalia na pressao do LCR.

Comentdrios: A 7.7 Cefaleia atribuida a malformagao de Chiari
tipo | (MCI) é, do ponto de vista descritivo, semelhante a 4.1
Cefaleia primdria da tosse com a excec¢ao de ter uma maior duragao
(minutos em vez de segundos).

Estudos de prevaléncia mostram herniacdo das amigdalas de
pelo menos 5 mm em 0.24 — 3.6% da populacao, diminuindo a
prevaléncia com a idade mais avancada.

O contexto clinico de MCI é importante ja que muitas destas
pessoas podem ser assintomdticas. Algumas pessoas tém sintomas
“de tipo Chiari” com uma herniacdo amigdalina cerebelosa minima,
enquanto outras podem ser assintomaticas com herniagoes
grandes. Nao ha uma correlagdo entre o grau da herniagao e a
gravidade da cefaleia ou o nivel da incapacidade nos doentes que
vém a consulta. Recomenda-se uma adesao rigida aos critérios
acima descritos antes de uma intervencao cirlrgica, a fim de
evitar uma cirurgia desnecessaria que possa ter potencialmente
um grau de morbilidade. Dados atuais sugerem que, em doentes
cuidadosamente selecionados, as cefaleias da tosse, mais do que
em cefaleias ndo desencadeadas por manobras de tipo Valsalva
e cefaleias occipitais, mais do que nado occipitais, respondem a
intervengao cirdrgica.

Dados emergentes sugerem uma relacao entre obesidade
e a probabilidade de cefaleia na MCI; este achado implica mais
investigacao, sobretudo do ponto de vista terapéutico.

Estes critérios de 7.7 Cefaleia atribuida a malformacéo de Chiari
tipo | (MCI) necessitam ser validados. Sao necessarios estudos
prospetivos com resultados cirdrgicos a longo prazo.

7.8 Cefaleia atribuida a outra doenca
intracraniana nao vascular
Descricao:

Cefaleia causada por outra patologia intracraniana nao vascular
diferente das ja descritas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrada uma doenga intracraniana nao vascular, capaz
de causar cefaleia, para além das ja descritas
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relacdo temporal com o inicio da
doenga intracraniana nao vascular
2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia apareceu ou piorous significativamente a par do
agravamento da doenga intracraniana nao vascular
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b) acefaleia melhorou concomitantemente com a melhoria
da doenca intracraniana nao vascular
3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas da doenca intracraniana
nao vascular
4. existe outra evidéncia de causalidade
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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8. Cefaleia atribuida a uma substancia
ou a sua privacao
8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicao a uma substancia

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de éxido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO

8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor da fosfodiesterase (FDE)

8.1.3 Cefaleia provocada por monéxido de carbono (CO)

8.1.4 Cefaleia provocada por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool

8.1.5 Cefaleia provocada por cocaina

8.1.6 Cefaleia provocada por histamina
8.1.6.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por histamina

8.1.7 Cefaleia provocada pelo peptideo relacionado com o
gene da calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada por CGRP

8.1.8 Cefaleia atribuida a agente vasopressor exégeno agudo

8.1.9 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de medicagdo nao
indicada para cefaleias.

8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicagio nao

indicada para cefaleias.

8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicao a outra substancia

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos

8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptano

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico nao opidide
8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol

(acetaminofeno)
8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de outro farmaco anti-
inflamatdrio nao esteroide (AINE)
8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de acido
acetilsalicilico
8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outro
analgésico nao opidide

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opidides

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associacoes de analgésicos

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes
farmacolégicas multiplas, ndo havendo excesso do seu

uso individual.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida ao
uso excessivo nao confirmado de classes farmacolégicas
multiplas

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a
outra medicagao

8.3 Cefaleia atribuida a privacao de substincia

8.3.1 Cefaleia por privacao de cafeina

8.3.2 Cefaleia por privacao de opioides

8.3.3 Cefaleia por privacao de estrogénios

8.3.4 Cefaleia atribuida a privacao de outras substancias de uso
crénico

Classificada noutro local:

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secunddria
a causa metabdlica, téxica ou hormonal; 7.3.2 Cefaleia atribuida a
meningite assética (ndo infeciosa).

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As regras gerais de
classificagdo aplicam-se com alguma adaptacao a 8. Cefaleia
atribuida a uma substéncia ou a sua privagao.

I. Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relagdo temporal com a exposicdo ou a privacao
de uma substancia, é classificada como uma cefaleia
secundaria, atribuida ao uso ou a privacao dessa substancia.
Isto continua verdade quando a nova cefaleia tem as
caracteristicas de qualquer uma das cefaleias primarias
classificadas na Parte | desta da Classificacdo ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de uma cefaleia primaria se torna crénica ou piora
significativamente (a frequéncia e/ou intensidade aumentam
duas ou mais vezes), em estreita relacdio temporal com
a exposicdo ou a privagdo de uma substancia, tanto o
diagndstico da cefaleia inicial como o diagnéstico de 8.
Cefaleia atribuida a uma substdncia ou a sua privagdo (ou um
dos seus subtipos) devem ser atribuidos, desde que haja
clara evidéncia de que a exposicao ou a privagao da referida
substancia causa cefaleia.

3. Certos subtipos de cefaleias atribuidas a exposicao a uma
substancia farmacologicamente ativa, ocorrem algumas
horas apés a exposicdo e apenas num doente com uma
cefaleia primaria, fenomenologicamente assemelhando-se
ao tipo de cefaleia primaria. Presume-se, no entanto, que
sejam mecanisticamente distintas, respondendo a estimulos
nao fisiolégicos, sendo, por isso, consideradas secundarias.
Devem ser dados os diagnésticoss da cefaleia primaria e
do subtipo apropriado de 8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou
exposicdo a uma substdncia.

Introducédo

Os doentes com |. Enxaqueca sao fisiologica e talvez
psicologicamente hiperreactivos a uma variedade de estimulos
internos e externos. O alcool, alimentos e aditivos alimentares,
bem como a ingestdo e a suspensdo de substancias quimicas
e farmacos, todos foram relatados como desencadeantes ou
ativadores da enxaqueca em individuos suscetiveis.

A associagdo é frequentemente baseada em descri¢des de
casos isolados e relatos de reagoes adversas a medicamentos. O
facto de estes estimulos estarem associados a cefaleia nao prova
a relacdo causal, nem elimina a necessidade de se considerarem
outras etiologias. Uma vez que sao eventos comuns que surgem
com frequéncia, a associacdo entre a cefaleia e a exposicio a
uma substancia pode ser mera coincidéncia. A cefaleia pode
ocorrer por acaso. A cefaleia pode ser o sintoma de uma doencga
sistémica e os medicamentos utilizados para tratar tal condicao
podem estar associados a cefaleia. Em ensaios com farmacos para
tratamento agudo da enxaqueca, a cefaleia, bem como os sintomas
associados, € listada como uma reagao adversa ao medicamento,
a despeito de ser um sintoma da alteragdo tratada e nio o
resultado do tratamento. Algumas alteragées podem predispor a
cefaleia associada ao uso de medicamentos. Isoladamente, nem a
medicacao nem a alteracao poderiam gerar a cefaleia.

Os critérios gerais para as cefaleias descritas aqui sao:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu o uso ou exposicdo ou privagdo a uma substincia
conhecida como sendo capaz de causar cefaleia
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C. Evidéncia causal demonstrada por pelo menos dois dos critérios
seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relagcao temporal com o uso ou
exposicdo ou privacao de substancia
2. ambos os critérios seguintes:

a) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
apdés a remocao da substdncia, em estreita relacdo
temporal com a cessacao de uso ou exposicio a
substancia

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
dentro de um periodo definido apds a suspensao da
substancia

3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas do uso ou exposi¢ao ou
privacao a substancia
4. nao existe outra evidéncia de relagio causal
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da Classificagao
ICHD-3.

8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicao
a uma substancia
Descricao:

Cefaleia causada pelo uso ou exposicio a uma substancia, com
inicio imediato ou em horas.

Comentarios: 8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicdo a uma
substdncia pode ser um efeito indesejado de uma substancia em
uso terapéutico normal ou usada em estudos experimentais, ou
causada por uma substancia téxica.

A cefaleia como um efeito adverso tem sido descrita com muitos
farmacos, muitas vezes apenas como um reflexo da prevaléncia
muito alta da cefaleia. Somente, quando a cefaleia ocorre mais
frequentemente apds a substéancia ativa do que apés o placebo,
em estudos controlados, duplamente ocultos, se pode considerar
a cefaleia como uma reacdo adversa verdadeira. O ensaio,
duplamente oculto, também pode ser usado experimentalmente
para estudar a relagao entre os efeitos da medicagao e a cefaleia.
Em alguns casos, como, por exemplo, com os dadores de éxido
nitrico (NO), estes estudos levaram ao entendimento mais
profundo dos mecanismos da neurotransmissao envolvidos nas
cefaleias primarias.

Em geral, as pessoas com |. Enxaqueca sao muito mais
suscetiveis a tais cefaleias do que os outros individuos e o mesmo
pode ser verdade para as pessoas com 2. Cefaleias do tipo
tensdo ou 3.1. Cefaleias em salvas. Algumas substancias, como os
dadores de NO e a histamina, induzem uma cefaleia imediata em
voluntarios normais ou em individuos com enxaqueca. Porém,
atualmente, esta claro que os doentes com cefaleias primarias
também desenvolvem uma cefaleia tardia, uma a varias horas apds
a eliminacao sanguinea total da substancia indutora.

Conhecer os potenciais efeitos indutores de cefaleia de
substancias de uso clinico é importante para caracterizar essas
substancias de forma apropriada. Associacdes tais como o alcool
e dissulfiram podem causar cefaleia, embora isoladamente nao a
causem.

Paradoxalmente, a cefaleia sentida pela maioria das pessoas,
apos a ingestao de grande quantidade de alcool, pode ser um fator
positivo, uma vez que ajuda a evitar o uso excessivo do mesmo.

Substancias que causam cefaleia pelos seus efeitos téxicos,
tais como o mondxido de carbono, nio podem ser estudadas

experimentalmente e a relagao causal entre exposicao e cefaleia
tem assim de ser demonstrada através de casos clinicos, quando a
substancia tiver sido usada acidentalmente ou com objetivos suicidas.

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de éxido
nitrico (NO)
Descricao:

Cefaleia causada, imediatamente ou apds algum tempo,
pela exposicao aguda a um dador de éxido nitrico. Desaparece
espontaneamente.

Comentdrios: 8.1.| Cefaleia provocada por dador de éxido nitrico
(NO) é tipicamente fronto-temporal e pulsatil. Todos os dadores
de NO (e.g., nitrato de amilo, tetranitrato de eritritilo, tetranitrato
de pentaeritritilo, trinitrato de glicerilo ou trinitroglicerina (TNG),
mono ou dinitrato de isossérbido, nitroprussiato de sédio,
hexanitrato de manitol) podem causar cefaleia deste subtipo.

A TNG causa imediatamente cefaleia na maioria das pessoas
normais, mas também pode causar uma cefaleia tardia em doentes
com enxaqueca, a qual preenche os critérios de diagndstico da
I.1 Enxaqueca sem aura. Em individuos com 2.3. Cefaleias do tipo
tensdo crénicas, tem sido demonstrado que a TNG causa uma
cefaleia tardia com as caracteristicas de 2. Cefaleia do tipo tensdo
(o efeito é desconhecido nos individuos com 2.1 Cefaleias do tipo
tensdo pouco frequentes ou 2.2 Cefaleias do tipo tensdo frequentes).
Estas cefaleias tardias surgem, em média, 5-6 h apds a exposigao.
Doentes com 3. Cefaleias em salvas desenvolvem cefaleias tardias
apenas durante os periodos de salva; a TNG induz habitualmente
um ataque de cefaleias em salva 1-2 h apds a sua ingestao.

A cefaleia é um efeito secundario do uso terapéutico da
nitroglicerina. Com o seu uso crénico, a tolerancia desenvolve-se
dentro de uma semana e a cefaleia causada pela TNG desaparece
na maioria dos doentes, nesse periodo. Outros dadores de NO,
usados terapeuticamente podem também causar cefaleias. O
mononitrato de isossérbido foi objeto de um estudo duplamente
oculto e controlado por placebo, causando cefaleia de maior
duracdo que a TNG, devido a libertacao lenta de 6xido nitrico.

8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
Termos previamente utilizados: Cefaleia associada a

nitroglicerina, cefaleia da dinamite, cefaleia do cachorro-quente.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu absorcao de um dador de NO
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os seguintes
critérios:
|. a cefaleia desenvolveu-se na primeira hora apés a absor¢ao
do dador de NO.
2. a cefaleia desaparece dentro de uma hora apés o fim da
libertacao de NO.
3.a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro
caracteristicas:
a. bilateral
b. intensidade ligeira a moderada
c. pulsatil
d. agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da Classificagao
ICHD-3.
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8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia numa pessoa que sofra de uma cefaleia primaria, com
as caracteristicas dessa cefaleia primaria e preenchendo o
critério C

B. Houve absorcao de um dador de NO

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os critérios
seguintes:

|. a cefaleia aparece em 2-12 h, apés a exposicao ao dador de
NO, e desaparece ap6s a eliminagao sanguinea do NO
2. a cefaleia desaparece nas 72 h apés a exposicao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Nota:
|. Fenomenologicamente, 8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por
dador de NO assemelha-se a um tipo de cefaleia primaria do
doente, mas é considerada secundaria, atribuida ao farmaco.
O doente deve ser classificado tanto para a cefaleia primaria
como para 8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO.

Comentdrio: Enquanto 8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por
dador de NO ocorre apenas numa pessoa afetada por uma cefaleia
primaria e fenomenologicamente se assemelha a esse tipo de

cefaleia, presume-se que tenha um mecanismo distinto.

8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor da
fosfodiesterase (FDE)
Descricao:

Cefaleia causada pela ingestao de um inibidor da fosfodiesterase,

desaparecendo espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ingestao de um inibidor da FDE
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia aparece até 5 horas apds a ingestao do inibidor da
FDE
2. a cefaleia desaparece em 72 horas apds o inicio
3.a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro
caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrios: As fosfodiesterases (FDEs) sao enzimas que
hidrolisam o GMPc e o AMPc. Os inibidores da fosfodiesterase
do tipo 5 (FDE-5), sildenafilo e dipiridamol, aumentam os niveis
de GMPc e/ou AMPc. A cefaleia resultante tem habitualmente as
caracteristicas de cefaleia do tipo tensao, mas em doentes com |.
Enxaqueca (que devem ser avisados deste efeito secundario) tem

as caracteristicas de |.| Enxaqueca sem aura.

8.1.3 Cefaleia provocada por monéxido de
carbono (CO)

Termo previamente utilizado: Cefaleia dos trabalhadores de
depésitos ou armazéns

Descricao:

Cefaleia causada pela exposicdo ao mondxido de carbono,
desaparecendo espontaneamente nas 72 horas apés a sua
eliminagao.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia bilateral preenchendo o critério C
B. Exposicao ao monéxido de carbono (CO)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia aparece até |12 horas apds a exposicao ao CO
2. aintensidade da cefaleia varia com a gravidade da intoxicacao
pelo CO
3. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas ap6s a eliminagao
do CO
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrios: Tipicamente, niveis de carboxihemoglobina de
10-20% causam uma cefaleia ligeira sem sintomas gastrintestinais
ou neurolégicos, niveis de 20-30% causam uma cefaleia moderada,
pulsatil e com irritabilidade, e niveis de 30-40% causam uma
cefaleia intensa com nausea, vomitos e visdo turva. Com niveis
acima de 40%, a cefaleia nao é habitualmente uma queixa, porque
ha alteracao da consciéncia.

Nao existem bons estudos a respeito dos efeitos a longo prazo
da intoxicacao pelo CO nas cefaleias, mas ha alguma evidéncia da
ocorréncia de cefaleias crénicas apds a intoxicagao com o CO.

8.1.4 Cefaleia provocada por alcool
Descricao:

Cefaleia causada imediatamente ou apés algum tempo pela
ingestao de alcool (habitualmente na forma de bebidas alcodlicas).
Desaparece espontaneamente.

8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
Termo previamente utilizado: Cefaleia do cocktail

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve ingestao de alcool
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se dentro de trés horas ap6s a ingestao
de dlcool
2. a cefaleia desaparece em 72 horas apds o fim da ingestao de
alcool
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristicas
seguintes:
a) bilateral
b) pulsatil
c) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da Classificacao
ICHD-3.
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Comentdrio: 8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por dlcool é
muito mais rara que 8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por dlcool.
A dose efetiva de alcool para causar a primeira é variavel: em
individuos com |. Enxaqueca pode por vezes ser muito pequena,
enquanto noutras vezes os individuos podem tolerar o alcool
como os individuos sem enxaqueca.

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool
Termo previamente utilizado: Cefaleia de ressaca (hangover)

Descricao:

Cefaleia causada, ap6s um periodo de horas, pela ingestao de
alcool (habitualmente na forma de bebidas alcodlicas). Desaparece
espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve ingestao de élcool
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se dentro de 5-12 horas apés a ingestao
de élcool
2. a cefaleia desaparece em 72 horas apds o seu inicio
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristicas
seguintes:
a) bilateral
b) pulsatil
c) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificagao
ICHD-3.

Comentdrios: 8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por dlcool
é um dos tipos mais comuns de cefaleia secundaria. Nao esta
ainda esclarecido se esta cefaleia tardia é um efeito téxico ou a
manifestacio de mecanismos similares aos existentes na 8.1.1.2
Cefaleia tardia provocada por dador de NO.

8.1.5 Cefaleia provocada por cocaina
Descricao:

Cefaleia que se desenvolve dentro de uma hora apds a
administracao de cocaina por qualquer via, e causada por ela.
Desaparece espontaneamente dentro de 72 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. A cocaina foi administrada por qualquer via
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia aparece dentro de | hora apés a administragao de
cocaina
2. acefaleia desaparece dentro de 72 horas ap6s aadministracao
de cocaina
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracteristicas
seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrios: As principais vias de administracdo da cocaina
sao a oral (“mascar/“chewing”), a intranasal (“inspirar”/“snifar”
/“snorting”), a endovenosa (“chutar”/“mainlining”) e a inalacao
(“fumar”/”smoking”).

8.1.6 Cefaleia provocada por histamina
Descrigao:

Cefaleia causada, imediatamente ou apds algum tempo, pela
exposicao aguda a histamina. Desaparece espontaneamente.

Comentdrios: A histamina tem efeitos similares se administrada
pela via subcutanea, por inalagado ou pela via endovenosa. O
mecanismo é mediado primariamente pelo recetor HI, uma vez
que é quase completamente bloqueado pela mepiramina.

A histamina causa uma cefaleia imediata na maioria dos
individuos, mas pode também causar uma cefaleia tardia em
doentes com |. Enxaqueca, a qual preenche os critérios de
diagnéstico de 1.1 Enxaqueca sem aura. Em individuos com
2. Cefaleia do tipo tensdo, a histamina pode causar uma cefaleia
tardia que tem as caracteristicas daquela alteracdo. Estas cefaleias
tardias ocorrem, em média, 5-6 horas apds a exposicdo. Pessoas
com 3. Cefaleias em salvas desenvolvem cefaleias tardias com as
caracteristicas daquela alteracdo apenas durante os periodos das
cefaleias em salvas, habitualmente |-2 horas apés a exposicao.

8.1.6.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve administracao de histamina
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|.a cefaleia aparece dentro de | hora apés a absor¢ao de
histamina
2.a cefaleia desaparece dentro de | hora apds o fim da
absorcao da histamina
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracteristicas
seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por histamina
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia, numa pessoa com uma cefaleia primaria, com as
caracteristicas deste tipo de cefaleia, preenchendo o critério C
B. Houve administragao de histamina
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas apés a administragao
de histamina
2. a cefaleia desaparece dentro de 72 hora apés a administracao
da histamina
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.
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Nota:
|. Fenomenologicamente, 8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada
por histamina assemelha-se a um tipo de cefaleia primaria
do doente, mas é considerada secundaria, atribuida ao
farmaco. O doente deve ser classificado ou codificado tanto
para a cefaleia primaria como para a 8.1.6.2 Cefaleia tardia

provocada por histamina.

Comentario: Enquanto 8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por
histamina ocorre apenas num individuo com cefaleia primaria
e fenomenologicamente se assemelha a esse tipo de cefaleia,
presume-se que tenha mecanismo diferente.

8.1.7 Cefaleia provocada pelo peptideo
relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
Descricao:

Cefaleia surgida imediatamente ou algum tempo apds a
exposicao aguda ao peptideo relacionado com o gene da calcitonina
(CGRP). Desaparece espontaneamente.

Comentdrios: O peptideo relacionado com o gene da
calcitonina (CGRP), administrado por infusdo, causa uma cefaleia
imediata. Pode também causar uma cefaleia tardia em doentes
com |. Enxaqueca, em média 5-6 horas apds a exposicao, a qual
preenche os critérios de diagnéstico de 1.1 Enxaqueca sem aura.

Tem-se verificado que um niimero crescente de antagonistas
do recetor do CGRP ¢ eficaz no tratamento agudo da enxaqueca.

8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve administracao do peptideo relacionado com o gene da
calcitonina (CGRP)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os critérios
seguintes:
|.a cefaleia aparece dentro de | hora apés a absor¢do do
CGRP
2. a cefaleia desaparece dentro de | hora apds o fim da
absorcdo do CGRP
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracteristicas
seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo CGRP
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia, numa pessoacom |. Enxaqueca, e com as caracteristicas
deste tipo de cefaleia, preenchendo o critério C
B. Houve administracao do peptideo relacionado com o gene da
calcitonina (CGRP)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas ap6s a administracao
do CGRP
2.a cefaleia desaparece dentro de 72 hora apés o fim da

administragao do CGRP
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Nota:
|. Fenomenologicamente, 8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo
CGRP assemelha-se a cefaleia primaria, mas é considerada
secundaria, atribuida ao farmaco. O doente deve ser
codificado tanto para o tipo ou subtipo apropriado de |.
Enxaqueca como para a 8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo
CGRP.

Comentdrio: Enquanto 8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada
pelo CGRP ocorre apenas num individuo com |. Enxaqueca e
fenomenologicamente se assemelha a esse tipo de cefaleia,
presume-se que tenha mecanismo diferente.

8.1.8 Cefaleia atribuida a agente vasopressor
exégeno agudo.
Descrigao:

Cefaleia surgida durante e causada por um aumento agudo
da tensao arterial, desencadeado por um agente vasopressor
exdgeno.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C.
B. Um aumento agudo da tensdo arterial em consequéncia da
administragdo de um agente vasopressor exégeno.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os critérios
seguintes:
| a cefaleia surgiu dentro de uma hora apés a administragao do
agente vasopressor
2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas apds a suspensao
da administragdo do agente vasopressor
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da Classificacdo
ICHD-3.

8.1.9 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de
medicacdo nao indicada para cefaleias
Descricao:

A cefaleia surge como um evento adverso agudo, apds o uso
ocasional de medicagao nao indicada para as cefaleias.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que cumpra o critério C.
B. Foram administradas uma ou mais doses do medicamento com
fins diferentes do tratamento das cefaleias.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os critérios
seguintes:
I.a cefaleia surgiu, dentro de minutos a horas, apds a
administragao da medicagao.
2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas, apds a suspensao
da administragao da medicagao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrios: 8.1.9 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de
medicagdo ndo indicada para as cefaleias tem sido relatada como um
evento adverso apés o uso de uma grande variedade de farmacos.

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3® Edicdo - 2018

95



96

Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

As substancias seguintes estao mais frequentemente incriminadas:
atropina, digitdlicos, dissulfiram, hidralazina, imipramina, nicotina,
nifedipina, nimodipina, sildenafil.

As caracteristicas da cefaleia ndo estio muito bem definidas
na literatura, provavelmente dependem do farmaco, mas na
sua maioria sao tipo peso, continuas, difusas e com intensidade
moderada a grave.

8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de
medicacido nao indicada para cefaleias
Codificada ou classificada noutro local:

A cefaleia que surge como uma complicacdo do uso excessivo e
prolongado de medicagdo aguda para as cefaleias por uma pessoa
com cefaleias é codificada como 8.2 Cefaleia pelo uso excessivo de
medicacdo ou como um dos seus subtipos.

A cefaleia ocorrendo durante o intervalo livre da toma da
contracecao oral combinada é classificada ou codificada como
8.3.3 Cefaleia por privagdo de estrogénio.

Descricao:

A cefaleia surge como um evento adverso durante o uso
prolongado de medicacdo administrada para fins diferentes
do tratamento de cefaleias. Nem sempre é obrigatoriamente
reversivel.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia presente em |5 ou mais dias por més e que cumpra o
critério C.
B. Uso prolongado de medicagao administrada para fins diferentes
do tratamento de cefaleias
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos critérios seguintes:
|.a cefaleia surgiu numa relagdo temporal com o inicio da
administragao da medicagao.
2. um ou mais dos seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente com o aumento da
dose do medicamento
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
com a reducao da dose do medicamento
c) a cefaleia desapareceu com a suspensao da administracao
do medicamento
3. é reconhecido que o uso prolongado do medicamento pode
causar cefaleia, pelo menos, em algumas pessoas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrios: A dose e a duragdo da exposicao que podem
causar cefaleia durante o uso prolongado variam de medicamento
para medicamento. Do mesmo modo, o tempo requerido para o
desaparecimento da cefaleia é variavel — se o efeito for reversivel.

Hormonas exdgenas, geralmente tomadas para contracecao
ou como terapéutica hormonal de substituicdo, nao sao medicacao
para as cefaleias; assim, a 8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso
prolongado de medicagdo ndo indicada para as cefaleias é a escolhida
para este tipo de cefaleia desenvolvendo-se como um efeito
adverso durante a terapia hormonal (previamente classificada ou
codificada como 8.1.12 Cefaleia atribuida a hormona exdgena).
O uso regular de hormonas exdgenas pode estar associado ao
aumento da frequénciados ataques ou a novo desenvolvimento da

enxaqueca (migraine-like) ou outra cefaleia. Quando uma cefaleia
ocorre, pela primeira vez, em estreita relacio temporal com
o uso regular de hormonas exdgenas, a regra geral é codifica-la
como 8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacdo
ndo indicada para as cefaleias. Quando uma cefaleia preexistente
com as caracteristicas de uma cefaleia primaria se torna crénica
ou piora significativamente (o dobro ou mais em frequéncia e /
ou gravidade), em estreita relacdao temporal com o uso regular de
hormonas exégenas, tanto o diagndstico inicial da cefaleia como o
diagnéstico 8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacdo
ndo indicada para as cefaleias devem ser considerados. No entanto,
a cefaleia ocorrendo apenas durante o intervalo livre da toma da
pilula de contracegao é codificada como 8.3.3 Cefaleia por privacdo
de estrogénio.

Por outro lado, 8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado
de medicagdo ndo indicada para as cefaleias pode ser o resultado
de um efeito farmacolégico direto do medicamento, tal como
a vasoconstricdo que produz hipertensdo arterial grave ou ser
evento secundario, tal como a hipertensao intracraniana causada
por medicamentos. Este dltimo é uma complicagao reconhecida
do uso prolongado de esteroides anabolizantes, amiodarona,
carbonato de litio, acido nalidixico, terapéutica hormonal tiroideia
de substituicao, tetraciclina e minociclina.

8.1.11Cefaleia atribuida ao uso ou exposicdo a
outra substancia
Descricao:

Cefaleia causada e surgindo durante ou rapidamente apés o
uso ou exposicao a uma substancia para além das acima descritas,
incluindo substancias de plantas ou de animais, para além de
substdncias organicas ou inorganicas, dadas por médicos ou
nao-médicos com fins medicinais, embora nao licenciadas como
produtos medicinais.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B.Exposicdo a wuma substancia para além das descritas
anteriormente
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os critérios
seguintes:
|. a cefaleia aparece dentro de 12 horas de uso ou exposicao
2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds a exposicao
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da Classificagao
ICHD-3.

Comentdrios: 8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso ou exposigdo a
outra substdncia inclui substancias de plantas ou de animais, para
além de outras substancias organicas ou inorganicas, dadas por
médicos ou nao-médicos, mas com fins medicinais, embora nao
licenciadas como produtos medicinais. Tem sido relatada apds
exposicao a uma variedade de substancias organicas e inorganicas.
As seguintes substancias sdo habitualmente as mais implicadas:

Compostos inorganicos:

Arsénio, borato, brometo, cloreto, cobre, iodo, chumbo, litio,
mercurio, cloridrato de tolazolina.

Compostos organicos:

Anilina, balsamo, canfora, dissulfureto de carbono, tetracloreto
de carbono, clordecona, EDTA, heptacloro, sulfureto de
hidrogénio, petrdleo, élcoois de cadeia longa, alcool metilico ou
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metanol, metilbrometo, metilcloreto, iodeto metilado, naftaleno,
compostos organofosforados (paratiao, piretréides).

As caracteristicas de 8. 1.1 | Cefaleia atribuida ao uso ou exposigao
a outra substdncia nao estdao bem definidas na literatura, variando
quase de certeza com o tipo de substancia. Na sua maioria é uma
cefaleia tipo peso, difusa, continua e de intensidade moderada a
grave.

8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos

Termos previamente utilizados: Cefaleia provocada por
medicamentos, cefaleia por uso inadequado de medicacao, cefaleia
de ressaca.

Codificado ou classificado noutro local:

Aos doentes, com uma cefaleia primaria preexistente, em que,
associado ao uso excessivo de medicamentos, se desenvolva um
novo tipo de cefaleia ou se agrave muito a cefaleia preexistente,
estando presentes os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (ou de um dos seus subtipos), dever-lhes-3ao ser
atribuidos tanto este diagndstico como o da cefaleia preexistente.
Aos doentes que relinam os critérios de |.3 Enxaqueca crénica e
de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos dever-lhes-ao ser
atribuidos ambos os diagndsticos.

Descricao:

Cefaleias, ocorrendo em |5 ou mais dias por més, num doente
com a cefaleia primaria preexistente e desenvolvendo-se em
consequéncia do uso excessivo regular de medicacdo aguda ou
sintomatica para a cefaleia (em 10 ou mais, ou 15 ou mais dias por més,
dependendo da medicagao) por mais de 3 meses. Habitualmente, mas
ndo invariavelmente, a cefaleia desaparece habitualmente, mas nem
sempre, apds a paragem do uso excessivo do medicamento.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleias ocorrendo em = |5 dias por més num doente com
uma cefaleia preexistente.

B. Uso excessivo por mais de 3 meses de um ou mais farmacos que
podem ser tomados para o tratamento agudo e/ou sintomatico
da cefaleial -3.

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificagao
ICHD-3.

Notas:

|. Os doentes devem ser classificados e codificados num ou mais
subtipos de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos,
de acordo com o medicamento usado de modo excessivo e
os critérios definidos abaixo. Por exemplo, um doente que
preencha os critérios de 8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de
triptano e os critérios de um dos subtipos de 8.2.3 Cefaleia
por uso excessivo de analgésicos ndo opidides deve receber
ambos os cédigos. A excegao é, quando ha uso excessivo
de associagdes de analgésicos, em que a cefaleia deve,
entdo, ser codificada como 8.2.5 Cefaleia por uso excessivo
de associacoes de analgésicos e nao de acordo com cada
componente da associagao fixa.

2. Doentes que usam mdltiplos farmacos para o tratamento
agudo ou sintomatico das cefaleias, que, no seu conjunto,
constitui uso excessivo, embora, individualmente, nao o seja,

devem ser codificados como 8.2.6 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos de classes farmacolégicas multiplas, ndo
havendo excesso do seu uso individual.

3. Doentes que claramente usam excessivamente mdltiplos
farmacos para o tratamento agudo ou sintomatico das
cefaleias, mas que nao conseguem descrever adequadamente
os seus nomes e/ou quantidades, devem ser codificados
como 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
atribuida ao uso excessivo ndo confirmado de classes
farmacolégicas mdiltiplas, até que melhor informacao esteja
disponivel. Em quase todos estes casos, torna-se necessario
fazer um diario para o seguimento.

Comentdrios: 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
é uma interacdo entre um agente terapéutico usado de maneira
excessiva e um doente suscetivel. Entre os que tém previamente
um diagndstico de cefaleia primaria, a maioria apresenta |.
Enxaqueca ou 2. Cefaleia do tipo tensdo (ou ambas); apenas uma
minoria de doentes tem outros diagndsticos de cefaleias primarias,
tais como a 3.3 Cefaleia em salvas crénica ou 4.10 Cefaleia
persistente didria desde o inicio.

O diagnéstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
é de extrema importancia clinica. A evidéncia epidemioldgica de
muitos paises indica que mais de metade dos doentes com cefaleias
em |5 ou mais dias por més tem 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos. A evidéncia clinica mostra que a maioria destes
doentes melhora apds a suspensao da medicagdo usada em
excesso, bem como tem resposta ao tratamento preventivo. O
simples aviso acerca das causas e consequéncias de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos é uma parte essencial do esquema
terapéutico e pode ser fornecido com sucesso nos cuidados
primarios. Uma brochura explicativa é com frequéncia tudo o que
é necessario para prevenir ou descontinuar o uso excessivo da
medicacao. A prevencao é especialmente importante em doentes
propensos a cefaleias frequentes.

O comportamento de alguns doentes com 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos é similar ao verificado com outras
adigdes a farmacos e a pontuagdo na Severity of Dependence
Scale (SDS) é um preditor significativo de abuso de medicagao nos
doentes com cefaleias.

Nos critérios abaixo referidos para os varios subtipos desta
cefaleia, o nimero especificado de dias de exposicdo ou de uso de
medicacao, considerados para definir uso excessivo, sao baseados
mais na opiniao de especialistas do que na evidéncia formal ou
baseada na prova.

E reconhecido que os estudos populacionais observacionais
transversais que estimam a prevaléncia de 8.2 Cefaleia por uso
excessivo de medicamentos podem registrar nos individuos a
coexisténcia de cefaleia em = |5 dias / més e o uso excessivo de
farmacos para tratamento agudo e / ou sintomatico da cefaleia,
mas raramente sao capazes de colher informagao mais precoce
sobre a cefaleia, da duragdo da cefaleia atual ou uso excessivo de
medicamentos, e / ou do que poderia apoiar uma presungao de
causalidade. Em consequéncia, um ou ambos os critérios A e B
podem nao ser inteiramente preenchidos. Desde que os critérios
nao sejam cumpridos para outro diagnéstico da ICHD-3, tais casos
devem ser considerados como provdvel cefaleia por uso excessivo
de medicacdo, embora a ICHD-3 nao fornega codificagdo ou
classificagao para isso.
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8.2.1 Cefaleias por uso excessivo de ergotamina
Descricao:

Cefaleia ocorrendo em |5 ou mais dias / més num doente
com uma cefaleia primaria preexistente e desenvolvendo-se como
consequéncia do uso regular de ergotamina em |0 ou mais dias /
més por mais de trés meses. Geralmente, mas nao invariavelmente,
desaparece apds interrupgao do seu uso excessivo.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos.

B. Ingestao regular de ergotamina em = 10 dias/més, de forma
regular por> 3 meses.

Comentdrios: A biodisponibilidade da ergotamina é tao
variavel que nao é possivel estabelecer uma dose minima.

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptano
Descricao:

Cefaleia ocorrendo em |5 ou mais dias / més num doente
com uma cefaleia primaria preexistente e desenvolvendo-se
como consequéncia do uso regular de um ou mais triptanos em
10 ou mais dias / més por mais de trés meses. Geralmente, mas
nao invariavelmente, desaparece apés interrupcao do seu uso
excessivo.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos.

B. Ingestao regular de um ou mais triptanos|, em qualquer
formulacao, por = 10 dias/més, por > 3 meses

Nota:
|. O triptano sera habitualmente especificado entre parénteses.

Comentdrios: O uso excessivo de triptanos por individuos com
|1 Enxaqueca sem aura ou |.2 Enxaqueca com aura pode aumentar
a frequéncia dos ataques, podendo conduzir a 1.3 Enxaqueca
crénica. A evidéncia sugere que isto ocorre mais rapidamente com
o uso excessivo de triptano do que com o de ergotamina.

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico
nio opidide
Descricao:

Cefaleia ocorrendo em |5 ou mais dias / més num doente
com uma cefaleia primaria preexistente e desenvolvendo-se como
consequéncia do uso de um ou mais analgésicos nao opidides em
15 ou mais dias / més, por mais de trés meses. Geralmente, mas
nao invariavelmente, desaparece apés interrupgao do seu uso
excessivo.

Comentdrios: A um doente que preenche os critérios para
mais de um dos subtipos de 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de
analgésico ndo-opidide devem ser aplicados todos os respetivos
cédigos ou classificagoes.

Muitos doentes usam mais que um analgésico nao-opidide:
um exemplo comum é o paracetamol (acetaminofeno) e um anti-
inflamatdrio nao esteroide (AINE). Para os objetivos da ICHD-
3, todos os analgésicos ndo opidides sdao considerados como

pertencendo a uma Unica classe; assim sendo, um doente que usa
cumulativamente mais de um analgésico nao-opidide, mas nao um
Unico farmaco, em |5 ou mais dias / més é classificado e codificado
como 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico ndo opidide (com
os farmacos individuais especificados entre parénteses) e nao 8.2.6
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes farmacoldgicas
multiplas, ndo havendo excesso do seu uso individual.

8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol

(acetaminofeno)

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdo

B. Ingestao regular de paracetamol em = |5 dias / més por > de

3 meses

8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de farmaco anti-
inflamatério nao esteroide (AINE)
Classificado em outro lugar:

O acido acetilsalicilico é um farmaco anti-inflamatério nao-
esteroide (AINE), mas tem outros efeitos, sendo Unico na sua
acao. Consequentemente, 8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de
dcido acetilsalicilico é codificado ou classificado como um subtipo
separado.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdo

B. Ingestao regular de um ou mais AINE', que nio seja o 4cido
acetilsalicilico, em = |5 dias / més por > de 3 meses.

Nota:

1. O(s) AINE(s) devera(ao) ser especificado(s) entre parénteses

8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de acido
acetilsalicilico
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicagao
B. Ingestao regular de acido acetilsalicilico em = |5 dias/més por
> de 3 meses
Comentdrio: O acido acetilsalicilico é um farmaco anti-
inflamatério nao-esteroide (AINE), mas tem outros efeitos, sendo
Unico na sua acdo. Consequentemente, 8.2.3.2.1 Cefaleia por uso
excessivo de dcido acetilsalicilico é codificado ou classificado como
um subtipo separado.

8.2.3.3 Outras cefaleias por uso excessivo de

analgésico nio opidide

Critério de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacao

B. Ingestao regular de um ou mais analgésicos nao opidides para
além do paracetamol ou de farmacos anti-inflamatérios nao
esteroides (incluindo o acido acetilsalicilico) em = |5 dias / més
por > de 3 meses.
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8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opidides

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicagao

B. Ingestao regular de um ou mais opioides| em = 10 dias/més

por > de 3 meses.

Nota:
|. O opidide devera ser especificado entre parénteses

Comentdrios: Estudos prospetivos indicam que os doentes
que fazem uso excessivo de opioides apresentam a maior taxa de

reincidéncia apds a sua suspensao.

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associagbes

de analgésicos’

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdo

B. Ingestdo regular de uma ou mais associacdes de analgésicos'*?

em = |0 dias / més por > de 3 meses.

Notas:

I.O termo associagdo de analgésicos é usado para as

formulagoes que associam farmacos de duas ou mais classes,
cadauma com efeitos analgésicos (e.g. paracetamol e codeina)
ou atuando como adjuvantes (e.g. cafeina).
Farmacos que associam ou combinam apenas dois analgésicos
nao opidides (como acido acetilsalicilico e paracetamol), sem
um adjuvante, nao sao considerados analgésicos combinados
ou associados, uma vez que, para os objetivos da ICHD-3,
ambos os farmacos estdo na mesma classe.

2. A associacdo ou combinagdo de analgésico(s) devera ser
especificada entre parénteses

Comentdrios: Estdo comercializadas muitas associacdes
de analgésicos. Tendem a ser muito usadas pelas pessoas com
cefaleias, e estao com muita frequéncia implicadas em 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicacdo. Por esta razao, a 8.2.5 Cefaleia por
uso excessivo de associacoes de analgésicos tem uma codificacao
separada.

As associagdes, que, de modo mais comum, sao usadas
excessivamente associam analgésicos nao opidides combinados

com opidides, butalbital e/ou cafeina.

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos

de classes farmacolégicas miiltiplas, ndo havendo

excesso do seu uso individual

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicagdo

B. Ingestao regular de qualquer associagdo de ergotamina,
triptanos, analgésicos nio opidides, AINEs e/ou opioides'
num total de = 10 dias por més por > de 3 meses sem uso
excessivo de qualquer um dos farmacos isolados ou da classe

farmacoldgica.?

Notas:
|.Os farmacos ou classes farmacolégicas deverao ser
especificados entre parénteses.
2. “Nao haver uso excessivo de qualquer farmaco individual
ou apenas de classe farmacolégica” significa que o critério B
nao foi cumprido em qualquer um dos subtipos 8.2.1 —8.2.5.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos atribuida ao uso excessivo nao
especificado ou ndo comprovado de miuiltiplas
classes farmacolégicas
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdo
B. Ambos os critérios seguintes:
|.ingestao regular de qualquer associacdo de ergotamina,
triptanos, analgésicos nao opidides e/ou opidides por = 10
dias por més por > de 3 meses.
2. a identidade, quantidade e/ou perfil de uso ou abuso
(uso excessivo) destas classes de farmacos nao pode ser

estabelecida com certeza.

Comentdrio: Doentes que claramente estao a usar em excesso
multiplos medicamentos para o tratamento agudo ou sintomatico
da cefaleia, mas que ndo conseguem determinar com precisao
O que estao a tomar, quanto e como, sio encontrados com
frequéncia. Embora um diario de seguimento, feito ao longo de
varias semanas, possa dar esta informacao, pode também atrasar a

suspensao do medicamento, a qual é claramente necessaria.

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de

medicamentos atribuida a outra medicacao

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdo.

B. Uso excessivo regular, por = |0 dias por més por > de 3
meses, de um ou mais medicamentos para além dos descritos
anteriormente| tomados para o tratamento agudo ou

sintomatico da cefaleia.

Nota:
1. O(s) medicamento(s) devera(ao) ser especificado(s) entre
parénteses.

8.3 Cefaleia atribuida a privacdo de substancia
Descricao:

Cefaleia seguindo-se a/e causada por suspensao do uso ou
exposicao a um medicamento ou outra substéancia, cujo uso durou

seémanas ou meses.

8.3.1 Cefaleia por privacao de cafeina
Descricao:

Cefaleia desenvolvendo-se nas 24 h apés o consumo regular
de mais de 200 mg de cafeina por dia, e por mais de 2 semanas, o
qual foi interrompido. Desaparece espontaneamente em 7 dias, na

auséncia de mais consumo.
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Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.
B. Consumo de cafeina de > 200 mg/dia, por > 2 semanas e que
¢é interrompido ou adiado.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as condicdes
seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se nas 24h apés a dltima toma de
cafeina.
2. presenca de uma ou das duas condicdes seguintes:
a) a cefaleia é aliviada dentro de uma hora pela ingestao de
100 mg de cafeina
b) a cefaleia desapareceu em 7 dias ap6s a suspensao total
de cafeina.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

8.3.2 Cefaleia por privacido de opidides
Descricao:

Cefaleia desenvolvendo-se nas 24h apés o consumo diario
de opioide (s), por mais de 3 meses, o qual foi interrompido.
Desaparece espontaneamente em 7 dias na auséncia de mais
consumo.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.
B. Consumo diario de opioide (s) por mais de 3 meses, o qual foi
interrompido.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as condi¢oes
seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se nas 24h apds a dltima toma de
opidide.
2. a cefaleia desapareceu em 7 dias apds a suspensao total de
opidide.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificagao
ICHD-3.

8.3.3 Cefaleia por privacdo de estrogénios
Descricao:

Cefaleia ou enxaqueca, desenvolvendo-se em 5 dias apds o
consumo didrio de estrogénio exdgeno por 3 ou mais semanas,
o qual foi interrompido (habitualmente durante o intervalo
sem “pilula” da contracecao oral combinada ou a seguir a um
periodo de terapéutica de substituicao ou de suplementacao com
estrogénio). Desaparece espontaneamente dentro de 3 dias, na
auséncia de consumo.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.
B. Uso diario de estrogénio exégeno por = 3 semanas, o qual foi
interrompido.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as condigoes
seguintes:
I. A cefaleia ou enxaqueca desenvolveu-se nos 5 dias apés a
Ultima toma de estrogénio
2. A cefaleia ou enxaqueca desapareceu em 3 dias apés o seu
inicio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrio: A privacao de estrogénio apés um periodo de
uso desta hormona (como, por exemplo, durante a interrupcao
periédica do uso de contracetivos orais combinados ou de terapia
de substituicdo ou de suplementacao estrogénica) pode induzir a
cefaleia ou a enxaqueca.

8.3.4 Cefaleia atribuida a privacdo de outra
substancia de uso crénico
Descricao:

Cefaleia que se segue e é causada pela suspensdo de uma
medicacao ou de substancia em uso crénico, para além das
referidas anteriormente.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.

B. Consumo diario de uma substancia para além das descritas
anteriormente por mais de 3 meses, o qual foi interrompido.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as condicoes

seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
a suspensao ou privacao da substancia consumida
2. a cefaleia desapareceu em 3 meses ap6s a suspensao total do
uso da substancia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da Classificacao
ICHD-3.

Comentdrios: Tem sido sugerido, embora sem evidéncia
suficiente, que a suspensao das seguintes substincias usadas
cronicamente pode provocar cefaleias: corticosteroides,
antidepressivos triciclicos, inibidores seletivos da recaptacao
da serotonina (ISRS ou SSRI), anti-inflamatdrios nao esteroides
(AINEs).

Pode haver outras substancias ainda nao reconhecidas.
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9. Cefaleia atribuida a infecao
9.1 Cefaleia atribuida a infegdo intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite
bacteriana
9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana prévia
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica
9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
9.1.3 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana flingica ou outra
parasitaria
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao intracraniana
fungica ou outra parasitaria
9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infecdo intracraniana
fungica ou outra parasitaria
9.1.4 Cefaleia atribuida a infecao cerebral localizada
9.2 Cefaleia atribuida a infegao sistémica
9.2.1 Cefaleia atribuida infecao bacteriana sistémica
9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo bacteriana sistémica
9.2.1.2 Cefaleia crénica atribuida a infecdo bacteriana
sistémica
9.2.2 Cefaleia atribuida a infegao virica sistémica
9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuida a infegao virica sistémica
9.2.2.2 Cefaleia crénica atribuida a infegao virica sistémica
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica
9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecdo sistémica
9.2.3.2 Cefaleia crénica atribuida a outra infe¢ao sistémica

Codificada noutro local:

As cefaleias atribuidas a infecdes locais extracranianas (tais
como envolvendo os ouvidos, os olhos e os seios perinasais) sao
classificadas como subtipos de | |. Cefaleia ou dor facial atribuida a
perturbacdo do crdnio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais,
dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical.

Comentario geral

A triade definida por cefaleia, febre e nauseas/vomitos é
bastante sugestiva de 9. Cefaleia atribuida a infecdo. A probabilidade
do diagndstico aumenta quando a letargia ou as convulsées fazem
também parte do quadro clinico.

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?
As regras gerais para atribuicao do diagnéstico aplicam-se a 9.
Cefaleia atribuida a infegdo.

|. Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita
relagdo com uma infecdo, é classificada como uma cefaleia
secundaria a essa infegdo. Isto é verdadeiro quando a nova
cefaleia tem as caracteristicas de qualquer das cefaleias
primarias classificadas na Parte um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas de
cefaleia primaria se torna cronica, ou agrava significativamente
(a frequéncia e/ou a intensidade aumentam duas ou mais
vezes), em estreita relacdo temporal com uma infecao,
devem ser atribuidos ambos os diagndsticos, o da cefaleia
inicial e o diagndstico de 9. Cefaleia atribuida a infecdo (ou um

Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

dos seus subtipos), desde que haja uma boa evidéncia de que
essa infecdo possa causar a cefaleia.

Aguda, crénica ou persistente?

9. Cefaleia atribuida a infecdo é somente consequéncia da infecao
ativa se esta se resolver dentro de 3 meses apés a erradicacao da
infecdo. Em alguns casos, dependendo do agente patogénico, a
infecao nao pode ser efetivamente tratada e permanece ativa. A
cefaleia nestes casos pode nao diminuir, porque a causa mantém-
se presente; apdés 3 meses, tanto a infecdo como a cefaleia sao
classificadas como cronicas. Por outro lado, em casos raros, a infecao
desaparece ou ¢ erradicada, mas a cefaleia nao regrediu. Apds os
3 meses, esta cefaleia é denominada persistente (condizente com
as outras cefaleias secundarias). Portanto, definiram-se subtipos
de cefaleia aguda e crénica atribuidas a infegdo ativa ou recente, em
alguns casos em contraste com subtipos persistentes de cefaleia pds-
infeciosa (ver por exemplo 9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite
ou meningoencefalite bacteriana, 9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a
meningite ou meningoencefalite bacteriana e 9.1.1.3 Cefaleia persistente
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana prévia). O
objetivo é distinguir e manter separados dois mecanismos causais
provavelmente diferentes e duas abordagens diferentes.

Introducao

A cefaleia acompanha frequentemente infecbes viricas

sistémicas, como a gripe. Também é comum em septicémias e,
mais raramente, pode acompanhar outras infe¢des sistémicas.
Nas infeces intracranianas, a cefaleia € normalmente o primeiro
e o mais frequente sintoma encontrado. A ocorréncia de um novo
tipo de cefaleia que é difusa e associada a sinais neurolégicos focais
e/ou a alteracao do estado de consciéncia, a uma sensagio geral de
indisposicao e/ou febre deve direcionar a atencdo para uma infecao
intracraniana, mesmo na auséncia de rigidez da nuca. Infelizmente, nao
ha bons estudos prospetivos sobre as cefaleias associadas a infecao
intracraniana e os critérios de diagnéstico de alguns dos subtipos
de 9.1 Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana sao parcialmente
dependentes de consensos entre especialistas (incluindo as opinides
de especialistas em neuroinfeciologia) quando nao existe evidéncia.
Os critérios gerais para este capitulo respeitam, tanto quanto
possivel, o seguinte:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma infecdo, ou sequela de infecao, conhecida
como sendo capaz de causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada pelo menos por dois dos
seguintes:
| a cefaleia apareceu em relagao temporal com o inicio da infecao
2. um ou ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou-se significativamente a par do
agravamento da infecao
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu a
par da melhoria ou a da resolugao da infecao
3. a cefaleia tem as caracteristicas tipicas para a infecao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.1 Cefaleia atribuida ainfecao intracraniana
Descricao:

Cefaleia de duracdo variavel, em raros casos persistente,
causada por infecao bacteriana, virica, flngica ou outra parasitaria
ou por sequela de qualquer uma destas.
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9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
Descricao:

Cefaleia de duragdo variavel causada por meningite ou
meningoencefalite bacteriana. Pode desenvolver-se no contexto de
leves sintomas de gripe. Tipicamente é aguda e associa-se a rigidez
da nuca, nauseas, febre e alteragdes do estado de consciéncia e/
ou outros sintomas e/ou sinais neurolégicos. Na maioria dos casos
desaparece uma vez erradicada a infecdo e raramente se torna
persistente.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de duracao variavel preenchendo o critério C
B. Meningite ou meningoencefalite bacteriana foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada em, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia apareceu em relacao temporal com o inicio da
meningite ou meningoencefalite bacteriana
2. a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento
da meningite ou meningoencefalite bacteriana
3. a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria da
meningite ou meningoencefalite bacteriana
4. a cefaleia tem uma ou as duas caracteristicas seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na regido da nuca e associada com rigidez da
nuca
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A cefaleia é o sintoma mais comum e pode ser
o primeiro sintoma destas infecdes. Deve suspeitar-se de 9.1.1
Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
sempre que a cefaleia se associa a febre, alteracao do estado de
consciéncia (incluindo-se diminuigao da vigilia), défices neurolégicos
focais ou crises epiléticas generalizadas. No caso de encefalite, os
défices associados incluem perturbacoes do discurso ou audicao,
diplopia, perda sensitiva ou de forca muscular em algum segmento
corporal, alucinacdes, alteracdes da personalidade, raciocinio
perturbado, perda de consciéncia, sindrome confusional grave
subito e/ou perda da memoria.

Ainda assim, em muitos casos de infecio bacteriana
intracraniana é extremamente dificil distinguir o envolvimento
puro das meninges do envolvimento puro do encéfalo. Além do
mais, esta distincdo nao leva a abordagens diferentes na avaliacdo
ou escolha do tratamento. Por esse motivo, a cefaleia atribuida
a meningite bacteriana e cefaleia atribuida a encefalite bacteriana
foram incluidas no mesmo subgrupo: 9.1.1 Cefaleia atribuida a
meningite ou meningoencefalite bacteriana.

Varias bactérias podem causar meningite e/ou encefalite,
como Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis e Listeria
monocytogenes. O estado imunitario € muito importante, pois
a imunossupressao (devida a infecao por HIV e a utilizacao
de farmacos imunossupressores, mesmo no pods-transplante)
influencia a suscetibilidade a infecao e determina o seu perfil clinico
e bioldgico.

A estimulacdo direta dos terminais sensitivos localizados nas
meninges, pela infecao bacteriana, constitui a causa da cefaleia.
Produtos bacterianos (toxinas), mediadores inflamatérios, tais
como a bradicinina, prostaglandinas e citocinas e outros agentes
libertados pela inflamacao nao sé sao causa direta da dor, como

induzem sensibilizacdo dolorosa e libertacdo de neuropéptidos.
No caso da encefalite, o0 aumento da pressao intracraniana pode
também desempenhar um papel na origem da cefaleia.

Em muitos casos, a cefaleia regride com a resolugdo da infecdo.
Contudo, a infecdo pode permanecer ativa durante meses, levando
a cefaleia crénica. Numa minoria de casos, a cefaleia persiste por
mais de 3 meses, apds a resolugdo da infegao causal. Trés subtipos
separados de 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite
bacteriana sao descritas, porque a fisiopatologia e o tratamento sao
diferentes no caso da infegao ter sido completamente erradicada ou
permanecer ativa.

9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou

meningoencefalite bacteriana

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia atribuida a
meningite ou meningoencefalite bacteriana e o critério B

B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou

meningoencefalite bacteriana

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia atribuida a
meningite ou meningoencefalite bacteriana e o critério C abaixo

B.A meningite ou meningoencefalite mantém-se ativa' ou
resolveu-se nos Ultimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente por >3 meses.

Nota:
|. Demonstrado por realce focal ou multifocal apds
administracdo de contraste na RM e/ou por pleocitose
persistente no liquido cefalorraquidiano, com ou sem
evidéncia de dano da barreira hemato-encefalica.

9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou

meningoencefalite bacteriana prévia

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia atribuida
a meningite ou meningoencefalite bacteriana e preenchendo o
critério C abaixo

B. A meningite ou meningoencefalite bacteriana resolveu-se

C. A cefaleia persistiu por mais de 3 meses ap6s a resolucao da
meningite ou meningoencefalite bacteriana

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite
virica
Descricao:

Cefaleia causada por meningite ou encefalite virica, tipicamente
com rigidez danuca e febre e, de acordo com a extensao da infecao,
com sintomas e/ou sinais neuroldgicos, incluindo alteracdes do
estado de consciéncia.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Meningite ou encefalite virica foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada pelo menos por dois dos
seguintes:
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. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio
da meningite ou encefalite virica
2. a cefaleia agravou significativamente em paralelo com o
agravamento da meningite ou encefalite virica
3. a cefaleia melhorou significativamente em paralelo com a
melhoria da meningite ou encefalite virica
4. a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na regiao da nuca e associada com rigidez da nuca.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: 9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite
virica deve ser suspeitada sempre que a cefaleia esteja associada
com febre, rigidez da nuca, sensibilidade a luz, nausea e/ou vémitos.

Os Enterovirus sao responsaveis por muitos casos de 9.1.2
Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica, mas arbovirus,
poliovirus, ecovirus, coxsackievirus, herpes simplex, varicela zoster,
adenovirus e outros podem também estar implicados. A Polymerase
chain reaction (PCR) do LCR fornece o diagnéstico especifico na
maioria dos casos. PCR no LCR positiva para virus Herpes simplex
(VHS) tipo | e 2 e serologia também positiva para ambos fazem
presumir o diagndstico de encefalite por Herpes simplex. Nalguns
casos, a PCR do LCR é positiva para os virus Herpes tipos 6 ou 7.
Demonstrou-se que a sensibilidade da PCR é reduzida para mais de
metade quando o teste é realizado uma semana apés o inicio dos
sintomas, causando falsos negativos. Quando a PCR obtida ap6s uma
semana € negativa, o diagnéstico pode ser realizado com base na
relagao anticorpos LCR/sangue alterada.

Tal como numa infecao bacteriana intracraniana, podera ser
dificil distinguir o envolvimento puro das meninges do envolvimento
puro do encéfalo. A distincdo é, apesar de tudo, importante,
porque as duas situagoes diferem em termos prognosticos, sendo
a perspetiva pior havendo envolvimento encefalitico. Por esta
razao, separam-se os critérios para 9.1.2.1 Cefaleia atribuida a
meningite virica e 9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica.

Diferindo de 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou
meningoencefalite  bacteriana, uma subforma pés-infeciosa
persistente de 9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite
virica nao é suportada pela evidéncia cientifica e, como tal, nao foi
contemplada.

9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.2 Cefaleia atribuida a
meningite ou encefalite virica

B. Neuroimagem mostrarealce das leptomeninges, exclusivamente.

9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.2 Cefaleia atribuida a
meningite ou encefalite virica
B. Um ou ambos os seguintes:
|. neuroimagem mostra edema cerebral difuso ou multifocal'
2. pelo menos um dos seguintes:
a) alteracdo do estado de consciéncia
b) défices neurolégicos focais
c) crises epiléticas

Nota:
|. Pode também haver realce leptomeningeo associado.

Comentdrio: A dor é geralmente difusa, podendo focar-se nas
regioes frontal ou retro-orbitaria, é forte ou extremamente forte
e pode ser pulsatil ou opressiva.

Deve suspeitar-se de 9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
sempre que a cefaleia se associaaalteragio do estado de consciéncia
(incluindo perturbacao da vigilia), défices neurolégicos focais
ou crises epiléticas. Outros défices neurolégicos comummente
associados sdo perturbacdes do discurso ou da audicao, diplopia,
perda sensitiva ou de forca muscular em algum segmento corporal,
ataxia, alucinagdes, alteragoes da personalidade, raciocinio
perturbado, perda de consciéncia e/ou perda da memoéria.

9.1.3 Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana
fungica ou outra parasitaria
Descricao:

Cefaleia de duracdo variavel causada por infecido flngica
intracraniana ou outra infecao parasitaria. Observa-se habitualmente
no contexto de imunossupressao congénita ou adquirida. Em
muitos casos desaparece assim que a infecao é erradicada; torna-se
raramente persistente‘

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Infecao flngica intracraniana ou outra infecao parasitaria foi
diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da infegao flngica ou de outra infegao parasitaria.
2. a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento
da infecao fungica ou de outra infecao parasitaria.
3. a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria da
infecao flingica ou de outra infecao parasitaria.
4. a cefaleia desenvolve-se progressivamente' e tem uma ou
ambas as caracteristicas seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na regiao da nuca e associada com rigidez da nuca
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-32

Nota:
I. Os sintomas clinicos tendem a desenvolver-se durante
semanas, em paralelo com o nivel de imunossupressao.
2. O diagnéstico precoce é feito por TC ou RM.

Comentdrios: Deve suspeitar-se de 9.1.3 Cefaleia atribuida
a infe¢do intracraniana fingica ou outra parasitdria sempre que a
cefaleia, num imunocomprometido, se associe a febre, alteracao
progressiva do estado de consciéncia (incluindo perturbacdo da
vigilia) e/ou mdltiplos défices neurolégicos focais de gravidade
crescente e neuroimagem mostrando realce das leptomeninges e/
ou edema cerebral difuso.

Os fungos que podem causar meningite e/ou encefalite incluem
Candida, Aspergillus e Cryptococcus neoformans; entre os parasitas
encontra-se essencialmente o Toxoplasma. Para além da cultura
e PCR do LCR, existem disponiveis outros testes laboratoriais.
Incluem-se a detecao direta do micro-organismo patogénico
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(detegao citoldgica, visualizagao microscopica, cultura e
identificacdo dos elementos flingicos nos produtoss biolégicos em
observagao) e testes para detegao indireta do micro-organismo
patogénico (identificagdo de um antigénio ou outro elemento da
capsula). No caso da aspergilose, o antigénio galattomannan pode
ser detetado em fluidos biolégicos (soro, lavado bronco-alveolar
ou LCR). Noutras infecdes fungicas sistémicas, o |,3-b-D-glucano
sérico pode ajudar no diagnéstico. O teste da Tinta da China
permite a coloracao da capsula do criptococo.

Deve realcar-se que as infegoes flngicas e parasitarias das meninges
ou do encéfalo sao quase exclusivamente observadas em doentes
imunodeprimidos ou em pessoas idosas. Mais especificamente, os
grupos seguintes devem ser considerados de risco:

. pessoas com neutropenia significativa (<500 neutréfilos/
mm?)

2. pessoas com enxerto alogénico de células progenitoras

3. pessoas sob terapéutica crénica com corticosteroides
(prednisona 0.3 mg/kg/dia ou equivalente por mais de trés
semanas)

4. pessoas em tratamento continuo ou recente (nos ultimos
90 dias) com farmacos imunossupressores (ciclosporina,
bloqueadores do TNF, anticorpos monoclonais, analogos
dos nucledsidos)

5. pessoas com imunodeficiéncia hereditaria grave

Uma subforma pés-infeciosa persistente de 9.1.3 Cefaleia
atribuida a infe¢do intracraniana fiingica ou outra parasitdria pode
existir, mas nao se encontra devidamente caracterizada na literatura;
aparece apenas no Apéndice como A9.1.3.3 Cefaleia persistente
atribuida a infecdo intracraniana fungica ou outra parasitdria.

9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo intracraniana

fingica ou outra parasitaria

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia atribuida a
infecdo intracraniana fiingica ou outra parasitdria e o critério B

B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infe¢do intracraniana

fingica ou outra parasitaria

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia atribuida a
infe¢do intracraniana fiingica ou outra parasitdria e o critério B

B. Cefaleia esteve presente >3 meses.

9.1.4 Cefaleia atribuida a infecdo cerebral
localizada
Descricao:

Cefaleia causada por abcesso cerebral, empiema subdural,
granuloma infecioso ou outra lesao infeciosa localizada, geralmente
associada a febre, défice(s) neuroldgico(s) focal(ais) e/ou alteracao
do estado de consciéncia (incluindo alteragao da vigilia).

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. A neuroimagem ou outros exames complementares demonstram
a existéncia de uma infecdo cerebral localizada

C. Evidéncia de causa demonstrada por, pelo menos, dois dos
seguintes:

I.a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
desenvolvimento da infegao cerebral localizada ou levou ao
seu diagndstico

2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da deterioragio da
infecdo cerebral localizada, mostrada por qualquer dos seguintes:

a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clinicos
devidos a infegao cerebral localizada

b) evidéncia de aumento (ou rotura, no caso de um abcesso)
da infecao cerebral localizada

3. a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria da
infecao cerebral localizada

4. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracteristicas
seguintes:

a) a intensidade aumenta gradualmente, em varias horas ou
dias, para moderada ou grave
b) é agravada pelo esforco ou pela manobra de Valsalva
c) é acompanhada de febre, nauseas e/ou vémitos
d) ¢é unilateral e ipsilateral a infecao cerebral localizada
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrios: Os abcessos cerebrais sao geralmente causados
por micro-organismos anaerébios ou, por vezes, por uma flora
mista, incluindo estreptococos anaerébios e bacterdides. As
infecoes estafilococicas sdo comuns apés traumatismo craniano,
intervencao neurocirurgica ou endocardite. As enterobactérias sao
comuns nas infegdes crénicas do ouvido. Fungos (como o Aspergillus)
e protozoarios (como o Toxoplasma gondii, particularmente em
doentes infetados por HIV) podem causar abcessos.

O empiema subdural é frequentemente secundario a sinusite
ou a otite média. Pode ser também uma complicacao da meningite.

Granulomas cerebrais tém sido associados a cisticercose,
sarcoidose, toxoplasmose e aspergilose.

Os mecanismos que causam 9.1.4. Cefaleia atribuida a
infecdo cerebral localizada incluem compressao direta, irritacao
das estruturas meningeas e/ou arteriais, aumento da pressao
intracraniana e febre. A cefaleia atribuida a0 empiema subdural
encontra-se particularmente associada a febre e a sinais/sintomas
de irritagdo meningea e aumento da pressao intracraniana.

9.2 Cefaleia atribuida a infecao sistémica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a meningite ou encefalite acompanhando a
infecao sistémica deve ser codificada como 9.1 Cefaleia atribuida a
infecdo intracraniana.

Descricao:

Cefaleia de duracdo variavel causada por infecdo sistémica,
habitualmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais
clinicos de infecao.

Comentdrios: A cefaleia em infecoes sistémicas é, com
frequéncia, um sintoma pouco relevante e pouco util para o
diagnéstico. Estas situagdes sao principalmente dominadas por
febre, mal-estar geral e sintomas sistémicos. Nao obstante, algumas
infecoes sistémicas, particularmente a gripe, tém cefaleia como um
sintoma proeminente, juntamente com febre e outros sintomas.
Quando a infecao sistémica é acompanhada por meningite ou
encefalite, qualquer cefaleia atribuida a infecao deve ser classificada
com estas doencas como um subtipo de 9.1 Cefaleia atribuida a
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infecdo intracraniana.

Nas doencgas infeciosas, a cefaleia comummente coexiste com
febre e pode estar dependente dela, mas a cefaleia pode também
ocorrer na auséncia de febre. A natureza exata destes mecanismos
continua por esclarecer.

No entanto, a grande variabilidade quanto a propensao para
causar cefaleia indica que as infecoes sistémicas nao tém esse
efeito simplesmente através da febre e dos pirégenos endégenos
e exdgenos.

Os mecanismos causadores de cefaleia incluem efeitos
diretos dos préprios micro-organismos. Varias células parecem
estar envolvidas (microglia ativada e macréfagos monociticos,
astrocitos  ativados, células da barreira hemato-encefélica e
células endoteliais), juntamente com varios mediadores imuno-
inflamatérios (citocinas, glutamato, sistema COX-2/PGE2, sistema
NO-iNOS e espécies reativas de oxigénio).

9.2.1 Cefaleia atribuida a infecdo bacteriana
sistémica
Descricao:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associagao com outros
sintomas e/ou sinais clinicos de infecao bacteriana sistémica, na
auséncia de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer duragao preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. diagndstico de infecao bacteriana sistémica
2. ndo ha evidéncia de envolvimento meningeo ou encefalitico
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da infecao bacteriana sistémica
2. acefaleia agravou a par do agravamento da infecao bacteriana
sistémica
3. a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu a par
da melhoria ou resolucdo da infecao bacteriana sistémica
4. a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas seguintes:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo bacteriana

sistémica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atribuida a
infecdo bacteriana sistémica e critério B

B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.2.1.2 Cefaleia crénica atribuida a infecdo bacteriana
sistémica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atribuida a
infecdo bacteriana sistémica e critério B

B. A cefaleia esteve presente >3 meses.

9.2.2 Cefaleia atribuida a infecao virica sistémica
Descricao:
Cefaleia causada por e ocorrendo em associacio com outros

sintomas e/ou sinais clinicos de infecao virica sistémica, na auséncia
de meningite ou encefalite.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia com qualquer duracao e preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. diagndstico de infegao virica sistémica
2. sem evidéncia de envolvimento meningeo ou encefalitico
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio
da infecao virica sistémica
2. a cefaleia agrava a par do agravamento da infegdo virica
sistémica
3. a cefaleia melhora significativamente ou desaparece a par da
melhoria ou resolucao da infecao virica sistémica
4. a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas seguintes:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo virica

sistémica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atribuida a
infecdo virica sistémica e critério B

B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.2.2.2 Cefaleia crénica atribuida a infecdo virica

sistémica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atribuida a
infecdo virica sistémica e critério C

B. A infegdo virica sistémica continua ativa ou foi resolvida nos
Ultimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica
Descricao:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associagdo com outros
sintomas e/ou sinais clinicos de uma infecao sistémica flngica ou
infestacao por protozoarios ou outros parasitas, na auséncia de
meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:

|. diagndstico de infegao fingica sistémica ou infestagdo por
protozoarios ou outros parasitas

2. sem evidéncia de meningite ou meningoencefalite

C. Evidéncia de causalidade demonstrado por, pelo menos, dois
dos seguintes:

I.a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da infecao fungica sistémica ou da infestacdo por
protozoarios ou outros parasitas

2. a cefaleia agrava a par do agravamento da infecao flingica
sistémica ou da infestacdo por protozoarios ou outros
parasitas

3. a cefaleia melhora significativamente ou desaparece a par
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da melhoria ou resolucao da infecao flingica sistémica ou da
infestacao por protozoarios ou outros parasitas
4. a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas seguintes:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Existe um grupo heterogéneo e mal definido
de infecoes sistémicas, mais frequentemente observadas em
doentes imunodeprimidos ou em areas geograficas especificas. Os
fungos mais frequentemente envolvidos sao os fungos patogénicos
(Cryptococcus neoformans, Histoplasma capsulatum e Coccidioides
immitis) e os fungos oportunistas (espécies de Candida, Aspergillus e
outros). Entre os protozoarios, as cefaleias podem estar associadas
a Pneumocystis jiroveci e a Toxoplasma gondii. Tém também sido
referidas cefaleias com o nematodo Strongyloides stercoralis.

9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecdo

sistémica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atribuida a
outra infecdo sistémica e critério B

B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.2.3.2 Cefaleia crénica atribuida a outra infecdo

sistémica

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atribuida a
outra infecdo sistémica e critério B

C. A cefaleia esteve presente >3 meses.
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10. Cefaleias atribuidas a perturbacao
da homeostasia

10.1 Cefaleia atribuida a hipdxia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da grande altitude
10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de aviao
10.1.3. Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
10.2 Cefaleia da dialise
10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao arterial
10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia
hipertensiva
10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuida a desregulacao autonémica
10.4 Cefaleia atribuida a hipotiroidismo
10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
10.6 Cefaleia cardiaca
10.7 Cefaleia atribuida a outra perturbacdo da homeostasia

Codificada noutro local:
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secunddria a
causa metabdlica, téxica ou hormonal.

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As regras gerais para
atribuiao da cefaleia a outra perturbagao aplicam-se as Cefaleias
atribuidas a perturbagao da homeostasia.

|. Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita
relacao temporal com uma alteracao da homeostasia, é
classificada como uma cefaleia secundaria atribuida a essa
perturbagao. Isso também é verdade quando a nova cefaleia
tem as caracteristicas de qualquer das cefaleias primarias
classificadas na parte um da ICHD-3. beta.

2. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de uma cefaleia primaria se torna crénica, ou agrava
significativamente (geralmente significa um aumento igual ou
superior ao dobro para o dobro ou maior na frequéncia e/
ou severidade da dor), em estreita relacado temporal com
a perturbacdo da homeostasia, ambos o diagnéstico da
cefaleia inicial e o diagnéstico de 10. Cefaleia atribuida a
uma perturbacdo da homeostasia (ou um dos seus subtipos),
devem ser atribuidos, desde que haja boa evidéncia de que a
perturbacgao pode causar cefaleias.

Introducédo

Os mecanismos causais subjacentes aos varios subtipos de 10.
Cefaleia atribuida a perturbagdo da homeostasia, sao varios. Nao
obstante, é possivel estabelecer critérios de diagndstico geral,
aplicaveis em muitos casos, como os seguintes:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Uma perturbacao da homeostasia conhecida como sendo capaz
de causar dores de cabeca foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
I. A cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio
da perturbagao da homeostasia
2. Cada um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da perturbagao da homeostasia
b) a cefaleia melhorou significativamente apés a resolugao
da perturbacao da homeostasia
3. A cefaleia tem carateristicas tipicas de uma perturbacado da
homeostasia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

10.1 Cefaleia atribuida a hipéxia e/ou
hipercapnia
Descricao:

A cefaleia causada por hipéxia e/ou hipercapnia e ocorrendo
em condi¢oes de exposicao a um ou ambos.

Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia preenche o critério C
B. Exposicdo a condicdes de hipdxia e/ou hipercapnia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, por uma ou ambas
pelo menos, um dos seguintes:
I. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com a
exposicao
2. Uma Cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do aumento da
exposicdo a hipdxia e/ou hipercapnia
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da hipdxia e/ou hipercapnia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

10.1.1Cefaleia da grande altitude
Descricao:

Cefaleia, geralmente bilateral e agravada pelo exercicio, causada
pela subida acima dos 2.500 metros. Resolve espontaneamente
dentro de 24 horas ap6s a descida.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Teve lugar na subida a uma altitude superior a 2.500 metros
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. Cefaleia que se desenvolveu em relagdo temporal com a
subida
2. Qualquer Uum ou ambos os seguintes:
a) Cefaleia que agrava significativamente a par da
continuacdo da subida
b) Cefaleia que resolveu dentro de 24 horas apés a descida
abaixo de 2500 metros
3. cefaleia com, pelo menos, duas das seguintes trés
carateristicas:
a) localizacao bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) agravada pelo exercicio, movimento, esforco abdominal,
tosse e/ou inclinacao para a frente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: 10.1.1 A cefaleia de alta altitude é uma
complicagao frequente da subida as altitudes, ocorrendo em mais
de 30% dos montanhistas. Os fatores de risco incluem histéria
de |. Enxaqueca, baixa saturagao arterial de oxigénio arterial,
elevado grau de exercicio restricdes no efluxo venoso e ingestao
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de liquidos inferior 2 litros nas 24 horas.

A maior parte dos casos de 10.1.1 Cefaleia de alta altitude
responde a analgésicos simples, tais como o paracetamol
(acetaminofeno) ou ibuprofeno. Contudo, a doenca aguda da
montanha consiste em, pelo menos, uma cefaleia moderada,
combinada com um ou mais sintomas de nauseas, anorexia, fadiga,
fotofobia, tonturas e perturbacdes do sono. A Acetazolamida
(125mg, duas a trés vezes por dia) e os esteroides podem reduzir
a suscetibilidade a doenca aguda da montanha. Outras estratégias
preventivas incluem dois dias de aclimatacdo antes de embarcar
num exercicio extenuante a altas altitudes, ingestao abundante de
liquidos e evitar o alcool.

Subidas a altitudes acima de 1000 metros aumenta nao
s6 a prevaléncia, mas, também a gravidade de sintomas de |.
Enxaqueca.Os mecanismos sdo desconhecidos e provavelmente
nao relacionados com os de 10.1.| Cefaleia da grande altitude.

10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de avido
Descricao:

Cefaleia, frequentemente grave, geralmente unilateral e
periocular e sem sintomas autonémicos, ocorrendo durante e
causada pela viagem de aviao. Desaparece apds a aterragem.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos dois episddios de cefaleias preenchendo o critério C
B. O doente esta a viajar de avido
C. Teve lugar uma subida a altitudes superiores a 2.500 m
D. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. cefaleia que se desenvolveu exclusivamente durante a
viagem de aviao
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia que agravou em relagao temporal com a subida
apds a descolagem e/ou descida antes da aterragem do avido
b) a cefaleia que melhora espontaneamente dentro de 30
minutos ap6s a subida ou a descida do avido estar completa
3. a cefaleia é grave, com pelo menos duas das seguintes trés
carateristicas:
a) localizacio unilateral'
b) localizacio orbito-frontal?
c) tipo espetada ou punhalada’®
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. A alternancia de lado da dor, entre diferentes voos, ocorre
em cerca de 10% dos casos.
2. Airradiacdo parietal pode ocorrer
3. A pulsatilidade (latejamento) pode nao existir
4. Em particular, a sinusite deve ser excluida

Comentdrios: Um estudo epidemiolégico recente realizado na
Escandinavia detectourevelou que até até 8,3% dos trabalhadores
da aviacao tinham tido Cefaleia atribuida a viagem de avido. Ocorre
durante a aterragem em mais de 90% dos casos.

Sao reportados em mais de 30% dos casos sintomas
acompanhantes. Mais frequentemente inquietude e lacrimejo
unilateral; outros sintomas localizados parassimpaticos, nauseas ou
fono/fotofobia descritos em menos de 5% dos casos

Uma parte dos individuos que tiveram 10.1.2 Cefaleia atribuida

a viagem de avido relataram uma cefaleia semelhante durante a
natagao com tubo frontal livre (“snorkel”) e ou descida rapida de
montanhas, sugerindo que essas dores de cabeca sao devidas ao
desequilibrio entre as pressoes intrassinusais e externas

As 10.1.2 Cefaleias atribuidas a viagem de aviGo ocorrem
durante a aterragem em mais de 85% dos doentes. Alternancia de
lado, entre diferentes voos, ocorre em cerca de 10% dos casos.
Em menos de 5% dos casos tem sido descrito congestao nasal,
sensagao de ma ventilagao da face ou lacrimejo ipsilateral.

A presenca de sinusite deve ser excluida.

10.1.3 Cefaleia do mergulho
Codificada noutro local:

|. Enxaqueca, 2. Cefaleia tipo tensdo, 4.2 Cefaleia primdria do
exercicio, 4.5 Cefaleia do estimulo frio, 4.6.1 Cefaleia por compressdo
externa e 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, podem ocorrer durante
o mergulho. Nessas circunstancias, o mergulho devera ser
considerado como um fator precipitante em vez de uma causa e
a cefaleia devera ser classificada e codificada de acordo com essas
perturbagodes.

O mergulho é reconhecido por causar dissecao carotidea
cervical ou da artéria vertebral. A cefaleia que ocorre nessa
circunstancia deve ser classificada e codificada para 6.5.1.1. Cefaleia
aguda ou dor facial ou no pescoco atribuida a dissegdo arterial cervical
carotidea ou vertebral.

Descricao:

A cefaleia causada pelo mergulho abaixo de 10 metros,
ocorrendo durante o mergulho e frequentemente intensificada
com o emergir, na auséncia de doenca por descompressao. E
geralmente acompanhada por sintomas de intoxicacao por diéxido
de carbono (CO2). Remite rapidamente com oxigénio ou, se este
nao ¢ dado, espontaneamente dentro de trés dias ap6s o mergulho
ter terminado

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. o doente esta a mergulhar a uma profundidade superior a 10
metros
2. nao ha evidéncia de doencga por descompressao
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, um
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se durante o mergulho
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou com o prosseguimento do mergulho
b) qualquer um dos seguintes:
(i) a cefaleia resolve espontaneamente dentro de 3 dias
depois de completar o mergulho
(i) a cefaleia desaparece dentro de uma hora apds
tratamento com oxigénio a 100%
3. Pelo menos um dos seguintes sintomas de intoxicacao por
CO2:
a) confusdo mental
b) cabeca leve
c) incoordenagao motora
d) dispneia
e) rubor facial
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentdrios: Ha alguma evidéncia de que a hipercapnia na
auséncia de hipdxia esta associada com cefaleias. O melhor exemplo
clinico de cefaleia atribuida a hipercapnia é 10.1.3 Cefaleia do mergulho.
Hipercapnia (pCO?2 arterial> 50mmHg) é conhecida como causa de
relaxamento do musculo liso cerebrovascular, levando a vasodilatacao
e aumento da pressao intracraniana. 10.1.3 A cefaleia do mergulho é
o melhor exemplo de cefaleia atribuida a hipercapnaia O diéxido de
carbono pode acumular-se num mergulhador que intencionalmente
suspende a sua respiracdo intermitentemente numa tentativa
errada para conservar o ar ou faz respiragdes pouco profundas para
minimizar as oscilagdes de flutuagdo nas estreitas passagens de um
navio naufragado ou de uma caverna. Os mergulhadores podem
também hipoventilar inadvertidamente quando o equipamento de
mergulho ou colete flutuante muito apertado restringem a expansao
toracica, ou quando a ventilacao é inadequada em resposta ao esforco
fisico. Os exercicios extenuantes aumentam em mais de dez vezes a
producéo de CO2 resultando na elevacéo transitéria de PCO2 a mais
de 60mmHg.

A 10.1.3 Cefaleia do mergulho habitualmente intensifica-se durante a
fase de descompressao do mergulho ou no retorno a superficie.

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
Descricao:

Cefaleia matinal, geralmente bilateral e com a duracao de
menos de 4 horas, causada pela apneia do sono A cefaleia resolve-
se com o tratamento bem sucedido da apneia do sono.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia presente ao acordar apés o sono e preenchendo o
critério C
B. Apneia do sono (indice de apneia/hipopneia = 5) que tenha sido
diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada, pelo menos, por dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se em relagdo temporal com o inicio da
apneia do sono
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou a par do agravamento da apneia de sono
b) a cefaleia melhora significativamente ou desaparece a par
da melhoria ou resolucdo da apneia de sono
3. A cefaleia tem pelo menos uma das trés carateristicas
seguintes:
a) recorre em > |5 dias por més
b) todas as seguintes:
(i) localizagao bilateral
(i) tipo pressao
(iii) nao acompanhada de nauseas, fotofobia ou fonofobia
c) resolve dentro de quatro horas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
I. O indice de apneia-hipopneia é calculado pela divisao do
nimero de episédios de apneia pelo nimero de horas de
sono (5-15/hora = ligeira; 15-30/hora = moderado; > 30/
hora = grave)
2. O diagnéstico definitivo requer uma polisonografia noturna

Comentdrios: 10.1.4 Cefaleia da apneia do sono parece
ser menos frequente e de maior duracao do que o assumido

previamente. O diagndstico definitivo requer polissonografia
noturna. Embora a cefaleia matinal seja significativamente mais
comum em doentes com apneia do sono do que na populagao
geral, a cefaleia presente ao acordar nao é um sintoma especifico,
porque ocorre numa variedade de cefaleias primarias e secundarias,
noutras perturbacdes respiratdrias relacionadas com o sono para
além da apneia do sono (por exemplo: sindrome de Pickwick,
doenca pulmonar obstrutiva crénica) e em outras perturbacdes do
sono primarias, tais como os movimentos periédicos das pernas
no sono.

Nao é claro se o mecanismo envolvido na 10.1.4 Cefaleia da
apneia do sono esta relacionado com a hipdxia, a hipercapnia ou a
perturbacao do sono.

10.2 Cefaleia da dialise
Descricao:

Cefaleia sem carateristicas especificas ocorrendo durante e
sendo causada pela hemodilise. Resolve espontaneamente dentro
de 72 horas, ap6s a sessao de hemodialise ter terminado.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos trés episédios de cefaleia aguda preenchendo o
critério C
B. O doente estd em hemodiilise
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. cada cefaleia desenvolveu-se durante uma sessiao de
hemodialise
2. qualquerum ou ambos os seguintes:
a) cada cefaleia piorou durante a sessao de dialise
b) cada cefaleia terminou dentro de 72 horas, apés o fim da
sessao de didlise
3. os episddios de cefaleias terminam apés o fim da hemodidlise
por transplante renal bem sucedido
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Cafeina é rapidamente removida pela dialise, 8.3.1 Cefaleia
por privacdo de cafeina deve ser considerada nos doentes que
consomem grandes quantidades de cafeina.

Comentdrios: A 10.2 Cefaleiadadidlise ocorre, frequentemente,
em associagdo com a hipotensao e com a sindrome do desequilibrio
dialitico. A sindrome do desequilibrio dialitico pode iniciar-se com
cefaleia e progredir para obnubilagio e, finalmente, coma, com ou
sem convulsoes. Esta sindrome é relativamente rara e pode ser
evitada pela alteracao dos pardmetros dialiticos.

Variagoes nos niveis de ureia, sédio elevados e de magnésio
elevados e na pressao arterial e no peso, podem ser os fatores de
risco para o desenvolvimento de 10.2 Cefaleia da didlise.

10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao arterial
Descricao:

Cefaleia frequentemente bilateral e pulsatil, causada pela
hipertensao arterial, geralmente durante uma subida aguda da
pressao sanguinea sistélica (para = 180 mmHg) e/ou diastdlica
(para =120 mmHg. Desaparece apds normalizagdo da pressao
arterial.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Comprovada hipertensdo arterial, definida como pressao
sistélica = 180mmHg e/ou pressao diastélica = 120mmHg
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por cada um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da hipertensao
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento
da hipertensao
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da hipertensao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A hipertensao arterial ligeira (140-159/90-
99mmHg) ou moderada (160-179/100-109mmHg) crénica parece
nao causar cefaleia. Se a hipertensao arterial moderada predispoe
a cefaleia € uma questao controversa, mas ha alguma evidéncia de
que isso possa acontecer. A monitorizagcao ambulatéria da pressao
arterial em doentes com hipertensao arterial ligeira ou moderada
nao revelou uma relagdo convincente entre as flutuacdes da
pressdo arterial, num periodo de 24 horas, e a presenca ou a
auséncia de cefaleia.

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
Codificadas noutro lugar:

Quando encefalopatia hipertensiva esta presente, a cefaleia é
classificada e codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia
hipertensiva. Quando o diagnéstico de feocromocitoma ainda nao
foi feito e a encefalopatia hipertensiva ainda nao esta presente, os
doentes podem satisfazer os critérios de diagnéstico de 10.3.2
Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva.

Descricao:

Crises de cefaleias, geralmente graves e de curta duragao
(menos de | hora) e acompanhadas de suores, palpitagoes, palidez
e/ou ansiedade, causadas pelo feocromocitoma.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios recorrentes de cefaleias, de curta duracao,
preenchendo o critério C
B. Feocromocitoma demonstrado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. Episédios de cefaleias iniciados em relagcdo temporal com
o desenvolvimento do feocromocitoma ou levaram a sua
descoberta
2. Um qualquer ou ambos os seguintes:

a) episédios isolados de cefaleias que se desenvolvem
em relacdo temporal com subidas abruptas da pressao
arterial

b) episddios isolados de cefaleias que desaparecem, em
relagao temporal, com a normalizacdo da pressao arterial

3. A cefaleia é acompanhada, pelo menos, por um dos
seguintes:

a) sudorese

b) palpitagoes

c) ansiedade

d) palidez
4. Os episédios de cefaleias que desaparecem completamente
apds a remocao do feocromocitoma
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. O diagnéstico é estabelecido pela demonstracdo de um
aumento de excrecao de catecolaminas ou dos seus
metabolitos, e pode geralmente ser assegurado na analise de
uma Unica amostra de urina de 24 horas, colhida quando o
doente esta hipertenso ou sintomatico.

Comentdrios: A 10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
ocorre como cefaleia paroxistica em 51-80% dos doentes com
feocromocitoma.

10.3.1. A Cefaleia atribuida a feocromocitoma é frequentemente
grave, frontal ou occipital e, geralmente, descrita como sendo
pulsatil ou constante. Uma caracteristica importante dessa cefaleia
é a duracao curta, menos de |5 minutos em 50% e menos de
| hora em 70% dos doentes. Outras caracteristicas incluem
apreensao e/ou ansiedade, frequentemente com a sensagao de
morte iminente, tremor, distdrbios visuais, dor abdominal ou
toracica, nauseas, vomitos e ocasionalmente parestesias. A face
pode empalidecer ou ruborizar-se durante as crises.

10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva
sem encefalopatia hipertensiva
Codificado noutro lugar:

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma

Descricao:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsatil, causada por uma subida
episddica da tensao arterial (sistélica= 1 80mmHg e/ou diastdlica =
120mmHg). Desaparece apés normalizacao da pressao sanguinea.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. uma crise hipertensiva esta a ocorrer
2. nao ha aspetos clinicos ou outra evidéncia de encefalopatia
hipertensiva
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se durante a crise hipertensiva
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do aumento da
hipertensao
b) a cefaleia melhorou ou desapareceu a par da melhoria ou
da resolucdo da crise hipertensiva
3. cefaleia com pelo menos uma das seguintes trés carateristicas:
a) localizagao bilateral
b) pulsatil
) precipitada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I. A crise hipertensiva é definida como uma subida paroxistica
da pressao sanguinea sistdlica (para =180mmHg) e/ou
diastélica (para = 120mmHg).
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Comentdrio: A hipertensao paroxistica pode ocorrer em
associagdo com a faléncia dos reflexos dos baroreceptores
(apds endarterectomia carotidea ou subsequente a irradiagao do

pescogo) ou em doentes com tumores de células enterocromafins.

10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia
hipertensiva
Descricao:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsatil, causada por elevacao
persistente da pressdao sanguinea a 180/120mmHg ou acima e
acompanhada por sintomas de encefalopatia, tais como confusao,
letargia, perturbacdes da visao ou convulsées. Melhora com a
normalizacdo da pressao arterial.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Diagnosticada encefalopatia hipertensiva
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o inicio
da encefalopatia hipertensiva
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento
da encefalopatia hipertensiva
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da encefalopatiahipertensiva
3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes carateristicas:
a) localizagao bilateral
b) qualidade pulsatil
c) precipitada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A Encefalopatia Hipertensiva apresenta-se
com elevacao persistente da pressao sanguinea para = 180/120
mmHg e, pelo menos dois, de: confusao, reduzido nivel de
consciéncia, perturbagdes visuais incluindo cegueira e convulsées.
Admite-se que ocorre, quando a vasoconstricao cerebrovascular
compensatéria ndo consegue prevenir a hiperperfusao cerebral a
medida que a pressao arterial sobe. A medida que a autorregulacao
normal do fluxo sanguineo cerebral é suplantada, a permeabilidade
endotelial aumenta e o edema cerebral desenvolve-se. Na RM,
frequentemente, isto € mais evidente na substancia branca parieto-
occcipital.

Embora a encefalopatia hipertensiva em doentes com
hipertensao arterial crénica esteja habitualmente associada a
uma pressao arterial diastdlica > 120 mmHg e a uma retinopatia
hipertensiva de grau 3 ou 4 (classificagao de Keith-Wagner-Barker),
individuos previamente normotensos podem desenvolver sinais
de encefalopatia com pressao arterial tao baixa quanto 160/100
mmHg. A retinopatia hipertensiva pode nao estar presente por
ocasido da apresentacao clinica.

Qualquer causa de hipertensdao pode levar a encefalopatia
hipertensiva. A cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
deveri ser classificada e codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuida
a encefalopatia hipertensiva, independentemente da causa
subjacente.

10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou
eclampsia
Descricao:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsatil, ocorrendo na mulher
durante a gravidez ou no puerpério imediato com pré-eclampsia
ou eclampsia.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia, na mulher gravida ou no puerpério (até 4 semanas
pos-parto) preenchendo o critério C
B. Pré-eclampsia ou eclampsia diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o inicio
da pré-eclampsia ou eclampsia
2. cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento
da pré-eclampsia ou eclampsia
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu a
par da melhoria ou desaparecimento da pré-eclampsia
ou eclampsia
3.a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes trés
caracteristicas:
a) localizacao bilateral
b) pulsatil
c) agrava com a atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A pré-eclampsia e eclampsia parecem envolver
uma forte resposta inflamatéria maternal, com ampla atividade
imunoldgica sistémica. A placenta parece essencial para o seu
desenvolvimento, embora relatos clinicos indiquem que a
eclampsia pode ocorrer no puerpério, assim como na gravidez.
A pré-eclampsia e a eclampsia sdo perturbagdes multissistémicas
com formas variadas. O seu diagndstico requer hipertensao (>
140/90 mmHg) documentada em duas avaliacbes da pressao
sanguinea, separadas, pelo menos, de 4 horas ou a subida da
pressao diastdlica de =15 mmHg ou da pressao sistélica de = 30
mmHg, acompanhada por excrecao de proteina na urina > 0,3
g/24 horas. Para além disso, podem ocorrer edema dos tecidos,
trombocitopenia e alteracées da fungao hepatica.

10.3.5 Cefaleia atribuida a desregulacao
autonémica
Descricao:

Cefaleia grave pulsatil, de inicio subito, em doentes com
traumatismo da medula espinal e desregulacdo autonémica.
Esta dltima, que pode ter risco de vida, manifesta-se como uma
subida paroxistica da pressao arterial, entre outros sintomas e
sinais clinicos, e é frequentemente despoletada por uma irritacao
intestinal ou vesical (por infecao, distensdo ou obstipacao/oclusao).

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia de inicio subito, preenchendo o critério C

B. Presenca de traumatismo da medula espinal e desregulagao
autonémica documentada por uma subida paroxistica/episédica
acima da linha de base da pressao sistélica de = 30 mmHg e/ou
da pressao diastdlica = 20mmHg
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C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu- se em relacao temporal com a subida
da pressao arterial
2. um qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do aumento da
pressao arterial
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da diminuigcao
da pressao arterial
3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
carateristicas:
a) intensidade grave
b) pulsatil
c) acompanhada por diaforese craniana até ao nivel da lesao
medular
d) despoletada por reflexos intestinais ou vesicais
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A data de inicio da desregulagao autonémica
ap6s a lesao medular é variavel e tem sido descrita, desde quatro
dias a 15 anos.

Dado que a desregulacdo autonémica pode por a vida em risco,
o seu reconhecimento rapido e tratamento imediato sdo cruciais.
A 10.3.5 Cefaleia atribuida a desregulacdo autonémica é uma
cefaleia grave de inicio sbito acompanhada por diversos outros
sintomas e sinais clinicos, incluindo aumento da pressao sanguinea,
frequéncia cardiaca alterada e diaforese craniana até ao nivel da
lesao medular. Estes sintomas sao despoletados por estimulos
lesionais e nao lesionais, geralmente de origem visceral (distensao
vesical, infecao do trato urinario, distensao ou obstrucao intestinal,
procedimentos uroldgicos, Ulcera gastrica e outros), mas algumas
vezes também de origem somatica (llceras de pressdo, unha
encravada, queimaduras, traumatismos, intervencoes cirurgicas ou
procedimentos de diagndstico invasivos).

10.4 Cefaleia atribuida a hipotiroidismo
Codificada noutro lugar:

Na presenca de hipotiroidismo, a cefaleia pode também ser
uma manifestacdo de adenoma da hipdfise (codificado como
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipo-secrecdo hipotaldmica ou
hipofisdria.

Descricao:

Cefaleia, geralmente bilateral e nao pulsatil, em doentes com
hipotiroidismo e revertendo apés normalizacdo dos niveis da
hormona tiroideia.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotiroidismo comprovado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
I. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
do hipotiroidismo ou levou a sua descoberta
2. Um qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agravamento
do hipotiroidismo
b) a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria ou
resolucao do hipotiroidismo
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3. A cefaleia tem pelo menos uma das seguintes carateristicas:
a) localizacao bilateral
b) nao pulsatil
c) constante ao longo do tempo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Estima-se que aproximadamente 30% dos
doentes com hipotiroidismo sofram de 10.4 Cefaleia atribuida
a hipotiroidismo. O seu mecanismo nao é claro. Ha uma
preponderancia feminina e frequentemente uma histéria de
enxaqueca na infancia.

Enquanto 10.4 Cefaleia atribuida a hipotiroidismo nao seja
associada a nausea ou vémito, num estudo recente detetou-se que
doentes com hipotiroidismo podem apresentar cefaleia episéca,
unilateral, pulsatil acompanhada de nauseas e ou vémito. Metade
dos doentes tinham histéria de |. Enxaqueca, pelo que o significado
desses resultados nao s3o claros e requerem confirmacdao em
estudos futuros.

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
Codificada noutro lugar:

Um episédio de enxaqueca desencadeado pelo jejum é
classificado e codificado como |. Enxaqueca ou um dos seus
subtipos.

Descricao:

Cefaleia nao pulsatil, difusa, geralmente ligeira a moderada,
ocorrendo durante e causada pelo jejum de pelo menos 8 horas.
E aliviada apés comer.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia difusa ndo preenchendo os critérios para |. Enxaqueca
ou qualquer dos seus subtipos, mas preenchendo o critério C
B. O doente esta em jejum ha = 8 horas
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se durante o jejum
2. a cefaleia melhorou significativamente apds a ingestao de
comida
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum é tipicamente difusa, niao
pulsatil, ligeira a moderada em intensidade. Em doentes com
histéria prévia de |. Enxaqueca, as cefaleias durante o jejum
podem parecer |.| Enxaqueca sem aura e devera ser codificada
de acordo com isso (sendo o jejum um fator precipitante) se
os critérios para a perturbagao forem preenchidos.

Comentadrios: 0.5 Cefaleia atribuida ao jejum é significativamente
mais comum em individuos com histéria prévia de uma cefaleia
primaria. Apesar disso, a tipica cefaleia atribuida ao jejum é difusa,
nao pulsatil, ligeiraa moderada em intensidade, naqueles com histéria
prévia de enxaqueca, as cefaleias podem parecer |.| Enxaqueca
sem aura. Se os critérios para essa perturbacio sao preenchidos, a
cefaleia deve ser codificada de acordo com isso (sendo o jejum um
fator precipitante).

A possibilidade da cefaleia se desenvolver em resultado do
jejum aumenta com a duracao do jejum. Nao obstante, a 10.5
Cefaleia atribuida ao jejum nao parece estar relacionada com a
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duracao do sono, privacao de cafeina ou hipoglicemia.

Embora a cefaleia possa ocorrer em condi¢es de disfuncao
cerebral induzida pela hipoglicemia, nao ha evidéncia conclusiva
para sustentar a associacao causal.

A 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum pode ocorrer na auséncia de
hipoglicemia, a hipoglicemia induzida pela insulina nao precipita
cefaleias nos sofredores de enxaqueca e a cefaleia nao é uma
queixa dos doentes que se apresentam nos servicos de urgéncia
com hipoglicemia sintomatica.

10.6 Cefaleia cardiaca
Descricao:

Cefaleia semelhante a enxaqueca, geralmente, mas nao sempre
agravada pelo exercicio, ocorrendo durante um episédio de
isquémia miocardica. E aliviada pela nitroglicerina.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma isquémia miocardica aguda demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se em relacao temporal com o inicio da
isquémia miocardica aguda
2. Um qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agravamento
da isquémia miocardica
b) a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria
ou resolucao da isquémia miocardica
3. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracteristicas
seguintes:
a) intensidade moderada a grave
b) acompanhada por nauseas
) nao acompanhada por fotofobia ou fonofobia
d) agravada pelo exercicio
4. a cefaleia ¢ aliviada pela nitroglicerina ou derivados
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: O diagndstico deve incluir documentacao
cuidadosa da cefaleia e simultaneamente da isquémia cardiaca,
durante teste ergométrico com prova de esforco ou cintigrafia
nuclear cardiaca em stress. No entanto, a 10.6 Cefaleia cardiaca
tem sido descrita como ocorrendo em repouso.

A falha em reconhecer e diagnosticar corretamente a 10.6
Cefaleia cardiaca pode ter graves consequéncias. Como tal,
distinguir esta perturbacdo da |.| Enxaqueca sem aura tem
uma importancia fundamental, particularmente, porque os
medicamentos vasoconstritores (ex: triptanos, ergotamina) que
estdo indicados no tratamento de enxaqueca, estao contraindicados
nos doentes com doenga cardiaca isquémica. Ambas as situacdes
podem produzir uma cefaleia forte acompanhada de nausea e
ambas podem ser desencadeadas pelo exercicio. Uma cefaleia
semelhante a enxaqueca pode ser desencadeada pelo tratamento
da angina, tal como a nitroglicerina.

10.7 Cefaleia atribuida a outra perturbacio
da homeostasia
Descricao:

Cefaleia causada por qualquer perturbagido da homeostasia nao
descrita acima.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Diagnosticada uma perturbagdao da homeostasia diferente das
descritas acima e conhecida como podendo causar cefaleias
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por pelo menos um dos
seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se em relacao temporal com o inicio da
perturbagdo da homeostasia
2. qualquer ou ambos os seguintes: a cefaleia piora
significativamente a par do agravamento da perturbacao da
homeostasia
3. a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria ou
resolugao da perturbacao da homeostasia
a) a cefaleia piora significativamente a par do agravamento
da perturbagao da homeostasia
b) a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria
ou resolucdo da perturbagao da homeostasia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Embora as relagoes entre a cefaleia e uma
variedade de doengas sistémicas e metabdlicas tenha sido
proposta, a avaliacao sistematica dessas relacdes nao foi efetuada
e nao ha evidéncia suficiente para construir critérios operacionais
de diagnéstico.
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11. Cefaleia ou dor facial atribuida a
patologia do cranio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes,
boca ou outra estrutura facial ou cervical

I'1.1 Cefaleia atribuida a patologia de osso craniano
11.2 Cefaleia atribuida a patologia do pescoco
11.2.1 Cefaleia cervicogénica
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
I'1.3 Cefaleia atribuida a patologia dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo de angulo fechado
11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refracao
11.3.3 Cefaleia atribuida a inflamacao ocular
11.3.4 Cefaleia troclear
I1.4 Cefaleia atribuida a patologia dos ouvidos
I'1.5 Cefaleia atribuida a patologia do nariz ou seios perinasais
11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica ou recorrente
I 1.6 Cefaleia atribuida a patologia dos dentes
11.7 Cefaleia ou dor facial atribuida a patologia da articulacao
temporomandibular (ATM)
11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamacdo do ligamento
estilo-hioideu
11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outra patologia do cranio,
pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca
ou outras estruturas

Codificada noutro local:

Cefaleias decorrentes de traumatismo da cabeca ou pescoco
sao classificadas no grupo 5. Cefaleia atribuida a traumatismo
cranioencefdlico efou cervical, em particular relativamente a
cefaleia atribuida a lesao em contragolpe, independentemente da
possibilidade destas cefaleias serem devidas a patologia cervical.

As cefaleias nevralgiformes com manifestacoes algicas faciais,
cervicais efou cefdlicas sdo classificadas no grupo 13. Nevralgias
cranianas e outras dores faciais.

Comentario geral:

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

As regras gerais para atribuicao a outra patologia também se
aplicam ao capitulo | |. Cefaleia ou dor facial atribuida a patologia do
cranio, pescogo, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou
outra estrutura facial ou cervical.

|. Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em
relacao temporal estreita com uma alteragdo craniana,
cervical, facial, dos olhos, nariz, seios perinasais, boca
ou dentes que é reconhecida como causa de dor, sera
classificada como uma cefaleia secundaria atribuivel a essa
alteracao. Isso também é verdadeiro se a cefaleia apresenta
caracteristicas de qualquer cefaleia primaria classificada na
Parte Um do ICDH-3.

2. Quando uma cefaleia primdria preexistente se torna crénica ou
piora significativamente (a sua intensidade e/ou a frequéncia
aumentam duas ou mais vezes) em relagao temporal estreita
com a alteragdo craniana, cervical, facial, dos olhos, nariz,
seios perinasais, boca ou dentes, deverdo ser codificados
ambos os diagndsticos, o diagnéstico da cefaleia primaria
inicial e o diagndstico de | 1. Cefaleia ou dor facial atribuida

a patologia do crdnio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
perinasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
(ou um dos seus subtipos) desde que haja clara evidéncia de
que essa patologia possa causar cefaleias.

Introducao:

As alteragdes da coluna cervical e de outras estruturas do
pescoco e da cabeca sido frequentemente consideradas causas
comuns de cefaleia, ja que muitas das cefaleias se iniciam ou se
localizam na regido cervical, occipital ou na nuca. As alteracées
degenerativas da coluna cervical podem-se encontrar quase
universalmente em individuos com mais de 40 anos de idade.
No entanto, estudos controlados de grandes dimensdes tém
demonstrado que estas alteragdes sao igualmente frequentes
entre os individuos que sofrem e que nao sofrem de cefaleias.
Assim, a espondilose e a osteocondrose nao deverao continuar a
ser consideradas como causa de cefaleias. O mesmo principio se
aplica a outras patologias muito frequentes como: sinusite crénica,
alteragbes da articulacao temporomandibular ou erros de refracao.

Na auséncia de critérios especificos, praticamente todos os
tipos de cefaleia poderiam ser classificados como | 1. Cefaleia ou
dor facial atribuida a disturbio do crdnio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz,
seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical.
Nao é suficiente enumerar as manifestagdes das cefaleias para
as definir, uma vez que estas caracteristicas nao sao especificas.
O objetivo dos critérios neste capitulo nao é somente descrever
todos os subtipos de cefaleias em todas as suas possiveis subformas,
mas sim estabelecer relacdes causais entre as cefaleias e/ou dores
faciais e as alteragdes do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz,
seios perinasais, dentes, boca, ou outras estruturas faciais ou
cranianas, quando estas existirem. Por essa razio, considera-se
necessario identificar critérios especificos rigorosos para a cefaleia
cervicogénica e outras causas de cefaleia descritas neste capitulo.
Nao ¢é possivel levar em consideragao aqui os resultados de testes
diagnésticos nao confirmados ou cujos critérios de qualidade nao
tenham sido investigados. Contrariamente, o objetivo dos critérios
aqui revistos € motivar o desenvolvimento de testes operacionais
fiaveis e validos que possam estabelecer as relagdes causais
especificas entre as cefaleias e as alteragdes craniocervicais.

Por a estes motivos, e devido a diversidade das perturbacoes
causativas de cefaleias com as quais se lida neste capitulo, é dificil
descrever um conjunto genérico de critérios para as cefaleias e/
ou dores faciais atribuiveis a essas perturbagcdes. No entanto, na
maioria dos casos, ha conformidade com os seguintes:

A. Cefaleia ou dor facial cumprindo o critério C

B. Evidéncia clinica, laboratorial ou imagiolégica de uma patologia
ou lesdo no cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
perinasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical que
se reconheca ser capaz de provocar dor

C. Evidéncia de que a dor possa ser atribuivel a patologia ou lesao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3.

11.1 Cefaleia atribuida a patologia de osso
craniano
Codificado noutro local:

Cefaleia causada por traumatismo craniano esta classificada em
5. Cefaleia atribuida a traumatismo cranioencefdlico efou cervical ou
um dos seus subtipos.

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3® Edicdo - 2018

119



120

Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

Descricao:
Cefaleia causada por uma lesio ou patologia dos ossos
cranianos de origem nao traumatica

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial ou imagioldgica de uma patologia
ou lesao éssea craniana reconhecida como causa valida de
cefaleia
C. Evidéncia de relacao causal demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. A cefaleia desenvolveu-se em relacdao temporal com o inicio
da patologia ou lesao dssea craniana
2. Um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento
da patologia ou lesao dssea craniana
b) a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria da
patologia ou lesao éssea craniana
3. A cefaleia é exacerbada com a pressao aplicada no local da
patologia ou lesao éssea craniana
4. A cefaleia esta localizada no local da patologia ou lesdo 6ssea
craniana
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrio: A maioria das alteracées do cranio (exemplos:
defeitos congénitos, fraturas, tumores, metastases) nao sao,
geralmente, acompanhados por cefaleia. Excecoes importantes
sdo a osteomielite, mieloma multiplo e doenca de Paget. A cefaleia
pode também ser causada por lesées da mastoide e por petrosite.

11.2 Cefaleia atribuida a patologia do
pescocgo
Codificada noutro local:

A Cefaleia causada por traumatismo cervical é classificada em
5. Cefaleia atribuida a traumatismo cranioencefdlico e/ou cervical ou
num dos seus subtipos.

Descricao:

Cefaleia causada por uma patologia que envolve qualquer
estrutura do pescogo, incluindo os seus elementos &sseos,
musculares ou de tecidos moles.

11.2.1 Cefaleia cervicogénica
Codificada noutro local:

A cefaleia casualmente associada com pontos dolorosos
miofasciais cervicais (pontos de gatilho miofasciais) pode, se
cumpre outros critérios, ser classificada como 2.1.1 Cefaleia tipo
tensdo episédica pouco frequente associada a dor pericraniana,
2.2.1 Cefaleia tipo tensédo frequente associada a dor pericraniana
ou 2.3.1 Cefaleia tipo tensdo crénica associada a dor pericraniana.
Parece apropriado acrescentar um diagndstico do Apéndice A
11.2.5 Cefaleia atribuida a dor cervical miofascial e aguardar pela
demonstragao de que este tipo de cefaleia esta mais relacionado
com as cefaleias cervicogénicas do que com 2. Cefaleia de tensdo.
Existem muitos casos em que estas duas categorias se sobrepoem
e o diagnéstico se torna um desafio.

Descricao:
Cefaleia causada por patologia da coluna cervical e dos seus

componentes 6sseos, disco intervertebral e/ou de tecidos moles,

habitualmente, mas nem sempre, acompanhada de dor cervical.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou imagioldgica' de uma
patologia ou lesao na coluna cervical ou nos tecidos moles do
pescoco, reconhecidas por ser uma causa possivel de cefaleia?.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. A cefaleia instalou-se em relacao temporal com o inicio da
patologia cervical ou com o aparecimento da lesao
2. A cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par da
melhoria ou resolucao da patologia ou lesao cervical
3.Redugdo da amplitude de movimento cervical com
agravamento da cefaleia por manobras provocatérias
4. Abolicao da cefaleia apés um bloqueio anestésico diagndstico
de uma estrutura cervical ou de seu suprimento nervoso

D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-33*.

Notas:

I. Achados imagiolégicos nos segmentos superiores da
coluna cervical saio comuns em doentes sem cefaleias; sdao
sugestivos, mas nao sao evidéncia firme de causalidade

2. Tumores, fraturas, infecoes e artrite reumatoide dos
segmentos superiores da coluna cervical nao foram
formalmente validados como causas de cefaleias, mas
aceita-se que preencham o critério B, em casos individuais.
Espondilose cervical e osteocondrite podem ou nao ser
causas validas de preencher o critério B, novamente
considerando os casos individualmente.

3. Quando a dor cervical miofascial é a causa, a cefaleia deve
ser codificada como 2. Cefaleia tipo tensdo. No entanto,
aguardando mais evidéncia, um diagndstico alternativo de
Al1.2.5 Cefaleia atribuida a dor cervical miofascial foi incluida
no Apéndice.

4. A cefaleia causada por radiculopatia cervical superior
tem sido postulada e, com base no conhecimento atual,
existe convergéncia entre as fibras nociceptivas cervicais
superiores com as trigeminais, esta torna-se uma causa légica
de cefaleias. Pendente de mais evidéncia, este diagndstico
localiza-se atualmente no Apéndice como A.|1.2.4 Cefaleia
atribuida a radiculopatia cervical superior.

5. As carateristicas que tendem a distinguir a 11.2.1 Cefaleia
cervicogénica de |. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo tensdo
incluem, dor fixa lateralizada (sempre do mesmo lado),
provocacao da dor habitual por pressao digital nos musculos
cervicais e pelo movimento cefalico e irradiacao pdstero-
anterior da dor. No entanto, apesar destas carateristicas
sugerirem |1.2.1 Cefaleia cervicogénica, nao sdo exclusivas
desta entidade e nio definem, necessariamente, relacao de
causalidade. As caracteristicas de enxaqueca, como a nausea,
vémitos, foto e fonofobia podem estar presentes na |1.2.1
Cefaleia cervicogénica, embora habitualmente com uma
expressao menos evidente que na |. Enxaqueca e podem
diferenciar alguns casos de 2. Cefaleia tipo tensdo.
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11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
Descricao:

Cefaleia causada por inflamacao ou calcificacdo dos tecidos
moles retrofaringeos, geralmente provocada pelo estiramento ou
compressao dos musculos pré-vertebrais cervicais superiores.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Tendinite retrofaringea demonstrada por evidéncia imagiolégica
de edema anormal dos tecidos moles pré-vertebrais em niveis
cervicais altos.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia instalou-se em relagao temporal com o inicio da
tendinite retrofaringea ou conduziu ao seu diagnéstico
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par da progressao
da tendinite retrofaringea
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par
da melhoria ou resolucao da tendinite retrofaringea
3.a dor ¢é significativamente agravada pela extensao do
pescoco, rotacdo da cabeca e/ou degluticao'
4. existe sensibilidade a palpacao das apdfises espinhosas das
primeiras trés vértebras cervicais?
D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3°.

Notas:

|. Apesar da retroflexdo do pescoco agravar consistentemente
a dor, isso também costuma ocorrer com a rotagao e a
degluticao.

2. Os tecidos acima das apdfises transversas das trés primeiras
vértebras estio geralmente dolorosos ou sensiveis a
palpagao.

3. A dissecdo alta da cardtida (ou outra lesao carotidea ou peri-
carotidea) deve ser excluida antes de se poder confirmar
o diagnéstico de |1.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite
retrofaringea.

Comentdrios: A temperatura corporal e a velocidade de
sedimentacao (VS) estdo geralmente elevadas na tendinite
retrofaringea.

As calcificagdes dos tecidos pré-vertebrais sao visualizadas
melhor por TC ou RM, mas o RX simples do pescoco pode ser
suficiente para as revelar. Em varios casos, um material calcificado
amorfo tem sido aspirado dos tecidos pré-vertebrais edemaciados.

11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
Descricao:

Cefaleia causada por distonia que envolve os mUsculos cervicais,
com movimentos anormais ou defeito postural do pescogo ou
cabeca resultantes de hiperatividade muscular.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor cervical ou cefaleia posterior preenchendo o critério C

B. Distonia craniocervical demonstrada por movimentos anormais
ou defeito postural do pescoco ou da cabeca resultante de
hiperatividade muscular

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:

|. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio
da distonia cranio cervical

2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da progressao
da distonia craniocervical

3. a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par da
melhoria ou resolucdo da distonia craniocervical

4.2 localizacao da cefaleia corresponde a localizacao dos
musculos distonicos

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: As distonias focais da cabeca e do pescoco
acompanhadas por | |.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
sao a distonia faringea, o torcicolo espasmoédico, a distonia
mandibular, a distonia lingual e uma combinacao das distonias
cranianas e cervical (distonia segmentar craniocervical). A dor
é presumivelmente causada pela contracdo muscular local e
alteragdes secundarias de sensibilizacdo.

11.3 Cefaleia atribuida a patologia dos olhos
Descricao:
Cefaleia causada por uma patologia que envolve um ou ambos

os olhos.

11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo de
angulo fechado
Descricao:

Cefaleia, habitualmente unilateral, causada pelo glaucoma
agudo de angulo fechado e associada a outros sinais e sintomas
desta perturbacao.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Diagnéstico de Glaucoma agudo de angulo estreito com
documentacdo de aumento da pressao intraocular;
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
do glaucoma
2. A cefaleia agravou-se significativamente a par da progressao
do glaucoma
3. A cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par da
melhoria ou a resolugdo do glaucoma
4. A localizacao da cefaleia inclui o olho afetado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: O glaucoma agudo de angulo estreito
geralmente causa dor ocular e/ou peri-orbitaria, perda de acuidade
visual (visao turva), nauseas e vomitos. Quando a pressdo sobe
acima de 30 mmHg, o risco de perda visual permanente aumenta

dramaticamente, o que torna essencial o diagnéstico atempado.

11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refracao
Descricao:

Cefaleia causada por erros refrativos visuais, geralmente
sintomatica apos tarefas visuais prolongadas.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Erro de refracdo nao corrigido ou inadequadamente corrigido
num ou em ambos os olhos
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. acefaleia desenvolveu-se e/ou agravou em relacao temporal
com o inicio ou agravamento do erro refrativo
2. a cefaleia melhorou significativamente apds a corregiao do
erro refrativo
3. a cefaleia é agravada por atividades visuais prolongadas na
distancia ou no angulo em que a visao esta afetada
4. a cefaleia melhora significativamente quando a tarefa visual é
descontinuada
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: A maioria dos doentes com |1.3.2 Cefaleia
atribuida a erro de refracdo procura a opinidao de um oftalmologista.
Embora os erros refrativos sejam uma causa de cefaleia muito
menos frequente do que geralmente se acredita, ha alguma
evidéncia que exista em criangas, assim como num ndmero de
casos sugestivos em adultos.

11.3.3 Cefaleia atribuida a patologiainflamatéria
ocular
Descricao:

Cefaleia causada por perturbagoes oculares inflamatérias, tais
como a irite, uveite, esclerite ou conjuntivite e associadas com
outros sintomas e sinais destas patologias.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor no olho ou peri-orbitaria preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou imagiolégica de doenca
inflamatéria ocular reconhecida como causadora de dor|
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio
da patologia ocular
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento
da patologia ocular
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par
da melhoria ou resolucdo da patologia ocular
3. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia melhora significativamente com a aplicacao
tépica ocular de um agente anestésico local
b) a cefaleia é agravada pela pressao aplicada ao olho
4.no caso de doenca monocular, a cefaleia tem localizagao
ipsilateral a patologia ocular?
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

I. As doengas inflamatdrias oculares que se reconhcem como
causadoras de cefaleias incluem a irite, uveite, ciclite,
esclerite, coroidite, conjuntivite e inflamacao cérnea.

2. Dado que os territérios nociceptivos se sobrepéem e
convergem (originando padrées complexos de dor referida),
qualquer fonte de dor localizada no globo ocular pode
provocar cefaleia em qualquer zona da cabeca. Apesar

disso, se a patologia ocular é unilateral, a cefaleia sera
provavelmente ipsilateral.

Comentdrio: A inflamacao ocular pode apresentar-se de
muitas formas e pode ser categorizada de forma variada - pela
localizagao anatémica (i.e., irite, ciclite, coroidite), pela evolucao
(aguda, subaguda, croénica), pela causa presumivel (agentes
infeciosos endégenos ou exdgenos, relacionada com lentes de
contacto, traumdtica), ou pelo tipo de inflamacao (granulomatosa,
nao granulomatosa).

11.3.4 Cefaleia troclear

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a trocleite.
Uma patologia nao inflamatéria associada com disfungao troclear,
designada por Cefaleia Troclear Primdria, produz dor nas regides
trocleares e teporo-parietais que agrava com a supraversio do
olho. E diagnosticado e tratado de forma idéntica a trocleite e,
portanto, incluida no |1.3.4 Cefaleia Troclear.

Descricao:

Cefaleia, geralmente de localizagao frontal e/ou peri-orbitaria,
com ou sem dor ocular, causada por disfuncao ou inflamagao
peritroclear. E frequentemente exacerbada pelos movimentos
oculares.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia peri-orbitaria e/ou frontal preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica e/ou imagioldgica de disfuncao ou inflamagao
troclear — inflamagdo ou disfuncdo incluem sensibilidade na
palpacao da trocla na orbita superomediana
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. dor ocular unilateral
2. cefaleia agravada por movimentos oculares'
3.a cefaleia melhorou significativamente apés injecao de
anestésico local ou corticosteroide na regiao peritroclear
4. A cefaleia é localizada e ipsilateral a tréclea implicada
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Em particular nos movimentos verticais.

Comentdrios: A trocleite, definida como inflamacao da tréclea
e/ou bainha do musculo grande obliquo pode causar dor ocular
e cefaleia frontal que sdo agravadas pelos movimentos oculares
que envolvem a mobilizagdo do grande obliquo. Embora nao seja
comum, nao é rara, e deve ser considerada a avaliacao de dor peri-
orbitaria unilateral.

A trocleite também pode desencadear um episédio de
enxaqueca em doentes com |. Enxaqueca, que deve ser classificada
e codificada em conformidade com o seu tipo ou sub-tipo.

11.3.4 Cefaleia Troclear pode ser provocada pela leitura.

11.4 Cefaleia atribuida a patologia dos
ouvidos
Descricao:

Cefaleia causada por uma patologia inflamatéria, neoplasica ou
outra de um ou ambos os ouvidos e associada a outros sintomas e/
ou sinais clinicos dessa perturbacao.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial ou imagiolégica de patologia
infeciosa, neoplasica ou outra patologia irritativa de um ou ambos
os ouvidos, reconhecida como capaz de provocar cefaleia.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio
ou aparecimento da patologia ou lesdo do ouvido
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
ou da progressao da patologia ou lesdo do ouvido
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da patologia ou lesao do ouvido
3. a cefaleia é exacerbada pela pressao aplicada no(s) ouvido(s)
afetado(s) ou estrituras peri-auriculares
4. no caso da patologia ou lesdo do ouvido ser unilateral, a
cefaleia localiza-se ipsilateralmente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Dado que os territérios nociceptivos da
cabega e pescoco se sobrepoem e convergem, parece claro
que uma patologia ou lesdo auricular possa provocar cefaleias. E
pouco provavel que a cefaleia, nestas condicdes, possa ocorrer
na auséncia de otalgia concomitante, a manifestagio tipica de
patologia do ouvido.

11.5 Cefaleia atribuida a patologia do nariz
ou seios perinasais

Termos previamente utilizados: O termo “Cefaleia Sinusal”
esta ultrapassado porque foi aplicado simultaneamente a cefaleias
primarias a cefaleias supostamente atribuiveis a varias patologias
ou perturbagdes do nariz e seios perinasais.

Descricao:

Cefaleia causada por uma patologia do nariz e/ou seios
perinasais e associada a outros sintomas e/ou sinais clinicos dessa
perturbagao ou patologia.

11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
Descrigao:

Cefaleia causada por rinossinusite e associada a outros sintomas
e/ou sinais clinicos dessa perturbacao.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, endoscépica nasal e/ou imagioldgica de
rinossinusite aguda.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. cefaleia desenvolveu-se em relagido temporal com o inicio da
rinossinusite
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da rinossinusite
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
ou resolucdo da rinossinusite
3.2 cefaleia é exacerbada pela pressao aplicada nos seios
perinasais

4. no caso da rinossinusite ser unilateral, a cefaleia localiza-se
ipsilateralmente

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3'

Nota:
I. 1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo tensdo podem ser confundidas
com a | I.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda dada
a semelhanca na localizagdo da cefaleia e, no caso da
enxaqueca, devido a existéncia frequente de sintomas
autondémicos nasais concomitantes A presenca ou auséncia
de descarga nasal purulenta e/ou outras caracteristicas
diagnésticas de rinossinusite ajuda na diferenciacdo destas

situacoes.

Comentdrios: A dor resultante de patologia da mucosa nasal
e estruturas relacionadas é geralmente percebida como frontal ou
facial, mas pode ser referida mais posteriormente. Simplesmente
documentar as alteracdes patoldgicas por imagiologia de
rinossinusite aguda e correlacionar com a descricio da dor
efetuada pelo doente nao ¢é suficiente para confirmar o diagnéstico
de 11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda. A resposta
terapéutica a anestesia local é evidéncia sugestiva, mas pode
também nio ser patognomonica.

Um episédio de |. Enxaqueca pode ser desencadeada ou
exacerbada por patologia nasal ou sinusal.

11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica
ou recorrente
Descricao:

Cefaleia causada por patologia inflamatéria ou infeciosa crénica
dos seios perinasais e associada com outros sintomas e/ou sinais

clinicos dessa perturbagao.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, endoscépica nasal ou imagiolégica de infecao
ou outro processo inflamatério corrente ou passado localizado
nos seios perinasais.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da rinossinusite crénica
2. a cefaleia melhora ou agrava a par do grau de congestao
sinusal, drenagem e outros sintomas da rinossinusite crénica
3.a cefaleia é exacerbada pela pressdo aplicada nos seios
perinasais
4. no caso da rinossinusite unilateral, a cefaleia localiza-se
ipsilateralmente

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Tem sido controverso se a sinusite crénica pode
produzir cefaleia persistente. Estudos recentes parecem suportar
esta causalidade. No entanto, alteragbes patoldgicas observadas
nos exames de imagem ou por endoscopia correlacionando-se
com a descricdo da dor pelo paciente nao sao, por si sé, suficientes
para estabelecer o diagnéstico de 11.5.2 Cefaleia atribuida a
rinossinusite crénica ou recorrente.
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11.6 Cefaleia atribuida a patologia dos
dentes
Descricao:

Cefaleia causada por uma patologia envolvendo os dentes.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica e/ou imagioldgica de patologia ou lesao de um
ou mais dentes, reconhecida como capaz de provocar cefaleias.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:

. cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o inicio ou
aparecimento da patologia ou lesao
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do agravar ou
progressao da patologia ou lesao
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par
da melhoria ou resolucdo da patologia ou lesao
3. a cefaleia é exacerbada pela palpacao, sondagem ou pressao
aplicada no dente(s) afetado
4.no caso da patologia ou lesdo ser unilateral, a cefaleia
localiza-se ipsilateralmente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: As alteracdes dos dentes frequentemente
causam dor de dente e/ou dor facial, mas podem apresentar dor
referida a cabeca. As causas mais comuns de | |.6 Cefaleia atribuida
a perturbagoes dos dentes sao a infegdo e/ou abcessos endoddnticos
ou periodonticos, ou a irritagao traumatica como a pericoronite, ao
redor de um terceiro molar (dente do siso) inferior parcialmente
exteriorizado.

11.7 Cefaleia atribuida a patologia da
articulacdo da temporomandibular (ATM)
Classificada noutro local:

Doencas mandibulares que nao a disfungdo temporo-
mandibular, tais como a neoplasia, osteomielite ou fratura da
mandibula produzem dor localizada que pode irradiar para a face
e cabega, mas raramente uma cefaleia isolada. Quando a cefaleia
ocorre neste contexto, deve-se codificar como | 1.9 Cefaleia ou dor
facial atribuida a outra patologia do cranio, pescogo, olhos, ouvidos,
nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outras estruturas.

Descricao:
Cefaleia causada por patologia que envolve as estruturas da
regidao temporo-mandibular.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia' preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica de um processo patoldgico doloroso afetando
elementos das articulagbes temporo-mandibulares, musculos
da mastigacao e/ou estruturas associadas uni ou bilaterais.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. cefaleia desenvolveu-se em relagido temporal com o inicio da
patologia temporomandibular ou conduziu a sua identificacao
2. a cefaleia é exacerbada pelos movimentos da mandibula,
fungao (p. ex. mastigagao) e/ou parafungao (p. ex. bruxismo)
da mandibula.

3. a cefaleia é provocada na avaliagdo clinica pela palpagao
do miusculo temporal e/ou pelo movimento passivo de
mobilizacao da mandibula

D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-32

Notas:

I. Usualmente de localizacao temporal, uni ou bilateral

2. Existe alguma sobreposicdo entre |1.7 Cefaleia atribuida
a patologia da articulacdo da temporomandibular (ATM)
resultante da tensdo muscular e 2. Cefaleia de Tensdo.
Quando o diagndstico de sindrome de ATM ¢é incerta, a
cefaleia devera ser classificad e codificada como 2. Cefaleia
de Tensdo ou num dos seus subtipos (presumivelmente
associada a dor pericraniana).

Comentdrio: A | 1.7 Cefaleia atribuida a patologia da articulagdo
temporomandibular (ATM) é geralmente mais proeminente nas
regides temporais, faciais pré-auriculares e/ou nos miusculos
masséteres. Pode ser unilateral, mas é provavel que seja
bilateral quando a patologia subjacente envolve ambas as regides
temporomandibulares. A dor referida a face é comum; depois da
odontalgia, a disfuncao da ATM é a causa mais frequente de dor
facial.

Os geradores da dor incluem deslocamento de disco, osteoartrite
da articulacdo, doenca degenerativa e/ou hipermotilidade e dor
miofascial regional.

O diagnéstico de disfuncdo da ATM pode ser dificil, existindo
controvérsia em relacdo a importancia relativa da evidéncia
clinca e imagiolégica. E recomendada a utilizagio dos critérios de
diagnéstico desenvolvidos pelo grupo de interesse especial de dor
orofacial da Rede do Consércio RDC/TMD Internacional.

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a
inflamacdo do ligamento estilo-hioideu
Termo previamente utilizado: Sindrome de Eagle

Descrigao:

Cefaleia unilateral, com dor no pescoco, faringea /ou facial,
causada por inflamagao do ligamento estilo-hioideu e geralmente
provocada ou exacerbada pela rotacao da cabeca.

Critérios de diagnéstico:
A.Qualquer cefaleia ou dor cervical, faringea e/ou facial
preenchendo o critério C'
B. Evidéncia imagioldgica de calcificacio ou alongamento do
ligamento estilo-hioideu.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|.a dor é provocada ou exacerbada pela palpacdo digital do
ligamento estilo-hioideu
2. a dor é provocada ou exacerbada pela rotacao da cabeca.
3. ador ésignificativamente melhorada pel injecao de um agente
anestésico no ligamento estil-hioideu ou por estiloidectomia.
4.a dor é ipsilateral ao lado do ligamento estilo-hioideu
inflamado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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Nota:

A 11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamacdo do ligamento
estilo-hioideu é geralmente percebida na orofaringe, pescoco e/ou
face, mas alguns doentes referem uma cefaleia mais generalizada.

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a
outra patologia do cranio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios da face, dentes, boca
ou outras estruturas faciais ou cervicais
Descricao:

Cefaleia e/ou dor facial causada por uma patologia do cranio,
pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou
outras estruturas cervicais ou faciais ndo descritas acima.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial preenchendo o critério C
B. Diagnéstico de uma patologia ou lesao do cranio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura
facial ou cervical reconhecidamente capaz de provocar dor.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
1. a cefaleia e/ou dor facial desenvolveu-se em relacao temporal
com o inicio da patologia ou aparecimento da lesao
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia e/ou dor facial agravou significativamente a par
da progressao da patologia ou lesao;
b) a cefaleia e/ou dor facial melhorou significativamente ou
resolveu a par da melhoria ou resolugdo da patologia ou lesao
3. a cefaleia e/ou dor facial é exacerbada pela pressao aplicada
alesao
4. a cefaleia e/ou dor facial esta localizada de acordo com o
local da lesao.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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12. Cefaleia atribuida a doenca

psiquiatrica

12.1 Cefaleia atribuida a perturbacao de somatizacao
12.2 Cefaleia atribuida a perturbacao psicética

Codificadas noutro local:

As cefaleias atribuidas a uso (por exemplo dependéncia),
privagao, intoxicacao aguda de uma substancia e as cefaleias
atribuidas a uso excessivo de medicacio estdo todas classificadas e
codificadas como tipos ou subtipos de 8. Cefaleia atribuida a uma
substdncia ou a sua privagdo.

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As cefaleias sao comuns
e as perturbagdes psiquiatricas também, pelo que é expectavel,
por simples acaso, uma comorbilidade frequente. Contudo, pode
existir uma relacao causal entre uma nova cefaleia ou uma cefaleia
que se agrave significamente e uma doenca psiquiatrica. As regras
gerais para atribuicio de uma causa psiquiatrica descrevem-
se em |2. Cefaleia atribuida a doenca psiquidtrica, com alguma
adaptabilidade.

|. Quando ocorre pela primeira vez uma nova cefaleia em estreita
relagdo temporal com uma doenca psiquidtrica e a causa é
confirmada, a cefaleia é codificada como cefaleia secundaria
a essa perturbacao. Isto também é verdade quando a nova
cefaleia tem as caracteristicas de qualquer uma das cefaleias
primarias codificadas na Parte Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de cefaleia primaria, piora significativamente (usualmente
significa que frequéncia e/ou a gravidade aumentam duas ou
mais vezes) em estreita relagdo temporal com uma doenca
psiquiatrica, e a causa é confirmada, ambos os diagnésticos,
o da cefaleia inicial e o diagndstico de 2. Cefaleia atribuida
a doencga psiquidtrica (ou um dos seus tipos), devem ser
atribuidos, desde que haja clara evidéncia de que esta
perturbacdo pode provocar cefaleia.

3. Quando em qualquer dos casos, nao se confirma uma
relacao de causa e efeito, a cefaleia primaria preexistente e
a doenca psiquiatrica devem diagnosticar-se separadamente.

Ainda nao foi descrita uma cefaleia crénica atribuida a doenca
psiquidtrica que persista para além da resolucao desta.

Introducéo:

Nao ha suficiente evidéncia da existéncia de causas psiquiatricas
para as cefaleias. Logo, as categorias de diagnéstico, incluidas
nesta seccao da classificagdo sao limitadas aqueles poucos casos,
em que a cefaleia ocorre no contexto e como consequéncia
direta de uma doenca psiquiatrica, reconhecida por se manifestar
sintomaticamente por cefaleia.

Os critérios de diagnéstico devem ser suficientemente
restritivos de modo a nao incluirem falsos positivos, mas também
devem ter um limiar suficientemente baixo de modo a incluir a
maioria dos doentes afetados. Na grande maioria dos casos de 12.
Cefaleia atribuida a doenca psiquidtrica, o diagndstico baseia-se mais
na avaliagao personalizada das histérias clinicas e exames objetivos
do que em marcadores bioldgicos de diagndstico.

E claro que as cefaleias podem ocorrer em associacio com
as perturbacoes psiquiatricas sem nenhuma relacao causal. As

cefaleias ocorrem por coincidéncia com varias perturbacoes
psiquiatricas, incluindo perturbacdes depressivas (perturbacao
depressivamajor, como episédio Gnico ou recorrente e perturbagao
depressiva persistente), perturbacdes ansiosas (perturbagio de
ansiedade de separacdo, perturbacdo de panico, perturbagao
de ansiedade social e perturbacdo de ansiedade generalizada)
e perturbacdes relacionadas com trauma e stress (perturbagao
reativa de vinculacao, perturbacao de stress agudo, perturbagao
de stress pos-traumdtico, perturbacdes de adaptagio). Nestes
casos, quando nao ha evidéncia de uma relagdo causal, devem ser
atribuidos, em separado, o diagnéstico da cefaleia primaria e o da
doenca psiquiatrica.

Contudo, os dados epidemiolégicos mostram que as cefaleias e
as perturbagoes psiquiatricas sao comorbidas com mais frequéncia
do que aquela que seria expectavel pelo simples acaso. Fatores
subjacentes comuns podem causar ou predispor a ambos os
tipos de perturbacdo; alternativamente, ou também fatores
confusionais podem levar a que a comorbilidade seja sobrestimada
(por exemplo, os doentes que recebem um diagnéstico tém
maior probabilidade de ter outro, apenas porque recebem maior
atengdo meédica). Também sdo possiveis associagdes genuinas,
com a cefaleia a causar perturbacio psiquiatrica, a perturbacao
psiquiatrica a causar cefaleia, ou existir uma influéncia reciproca
(bidirecional) entre a cefaleia e a perturbacao psiquiatrica.

Neste contexto, embora seja possivel que as cefaleias que
ocorrem exclusivamente em associagdo com algumas perturbacoes
psiquidtricas comuns, tais como perturbacdes depressivas,
perturbacdes de ansiedade e perturbagdes relacionadas com
trauma/stress possam ser atribuidas a estas perturbagoes, as
ddvidas persistem devido a relativa falta de evidéncia da relagao
causal. Como consequéncia, os critérios das cefaleias atribuidas
a estas perturbagdes psiquidtricas e a todas as outras, a excegao
de duas, foram incluidos apenas no Apéndice. E necessaria maior
clarificagdo acerca dos mecanismos subjacentes a estas relacoes
causais, para tirar conclusdes robustas.

A evidéncia sugere que a presenga de uma perturbagao
psiquidtrica comoérbida tende a piorar a evolucio de |I.
Enxaqueca e/ou 2. Cefaleia tipo tensdo, aumentando a frequéncia
e a intensidade da cefaleia e/ou tornando-a mais resistente ao
tratamento. Assim, sao importantes a identificacao e o tratamento
de qualquer perturbagao psiquiatrica comérbida para a abordagem
adequada destas cefaleias. Nas criancas e adolescentes as cefaleias
primarias (1. Enxaqueca, 2.2 Cefaleia tipo tensdo episddica frequente
e sobretudo 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica) sao frequentemente
comoérbidas com perturbagdes psiquiatricas. As perturbacoes
do sono, a perturbagdo de stress pds-traumatico (PSPT), a
perturbacdo de ansiedade social (fobia escolar), a perturbacdao
de hiperatividade/defeito de atencao (PHDA), a perturbacao do
comportamento, os problemas de aprendizagem, a enurese, a
encoprese e os tiques devem ser cuidadosamente investigados e
tratados, quando presentes, considerando o seu impacto negativo
na incapacidade e prognéstico da cefaleia pediatrica.

Para confirmar se uma cefaleia deve ser atribuida a uma
doenga psiquiatrica, é necessario primeiro saber se existe ou
nao uma doenca psiquiatrica concomitante. Recomenda-se que
seja inquirida em todos os doentes com cefaleias a presenca de
sintomas de doencas psiquiatricas comérbidas comuns, tais como
perturbagoes depressivas e de ansiedade. Quando se suspeita
que uma perturbagdo psiquiatrica possa ser uma possivel causa
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de cefaleia, recomenda-se, entao, uma avaliagao realizada por um
psiquiatra ou psicélogo experientes.

12.1 Cefaleia atribuida a perturbacao de
somatizacao'
Descricao:

Cefaleia ocorrendo como parte da apresentacao sintomatica
duma perturbagdo de somatizacao.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C
B. Foi feito o diagndstico de perturbacdo de somatizagio'
caracterizado por ambos os seguintes:
|. histéria clinica de mltiplas queixas fisicas iniciando-se antes
dos 30 anos, que nunca foram completamente explicadas
por qualquer entidade médica conhecida ou, quando ha uma
entidade médica relacionada, sio excessivas relativamente
ao que seria de esperar tendo como base a histéria, o exame
objetivo ou os exames complementares
2. durante a evolucao da perturbacéo, todos os seguintes:

a) no minimo quatro sintomas dolorosos com origem
em quatro locais distintos ou durante quatro funcdes
diferentes (exemplo: cabeca, térax, dorso, abdémen,
articulagées, extremidades e/ou reto, e/ou durante a
menstruagao, coito e/ou micgao)

b) pelo menos, dois sintomas gastrintestinais para além da
dor (exemplo: nauseas, meteorismo, vomitos, exceto
durante gravidez, diarreia e/ou intolerancia a diferentes
alimentos)

c) pelo menos um sintoma sexual para além da dor
(exemplo: indiferenca sexual, disfuncao erétil ou
ejaculatéria, irregularidade menstrual, menorragia e/ou
vémitos durante a gravidez)

d) pelo menos, um sintoma pseudo-neuroldgico nao
limitado a dor (exemplo: sintomas de conversao, tais
como descoordenacao ou desequilibrio, paralisia ou
parésia localizadas, dificuldade em engolir ou né na
garganta, afonia, retengdo urinaria, alucinacdes, perda
de sensibilidade ao toque ou a dor, diplopia, cegueira,
surdez, convulsdes, sintomas dissociativos, tais como
amnésia e/ou perda de consciéncia mais do que desmaio)

A. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, um dos
seguintes:
|. a cefaleia transformou-se ou piorou significativamente em
intensidade, a par de outros sintomas somaticos atribuidos a
perturbagdo de somatizacao
2. a cefaleia, constante ou remitente, acompanha no tempo
a flutuagdo doutros sintomas somaticos atribuidos a
perturbagao de somatizagao
3. a cefaleia diminuiu de intensidade paralelamente a remissao
doutros sintomas somaticos atribuidos a perturbagido de
somatizacao
B. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

E de notar que a perturbacao de somatizagao per si nao se
encontra incluida na quinta edicdo do “Diagnostic and Statistical
Manual of Mental Disorders” (DSM-5), a Gltima revisao do manual de
diagnéstico da Associacao de Psiquiatria Americana, publicado em

maio de 201 3. Foi substituida pela categoria Perturbacdo de Sintomas
Somdticos, caracterizada por um ou mais sintomas somaticos
associados a pensamentos persistentes e desproporcionados
acerca da gravidade dos seus sintomas, altos e persistentes
niveis de ansiedade relacionados com a sua saide e sintomas, e/
ou demasiado tempo e energia dedicados a estes sintomas e as
preocupagdes com a saide. Dada a enorme heterogeneidade
desta categoria (inclui tanto os individuos com cefaleias que tém
preocupagdes desproporcionadas acerca da gravidade das suas
cefaleias, como os casos classicos de perturbacao de somatizacao
com um padrao ao longo da vida de sintomas somaticos mdiltiplos,
incluindo a cefaleia) ficou decidido que s sera possivel fazer esta
atribuicao de diagnéstico, quando a cefaleia faga parte de um lato
padrao de queixas somaticas multiplas. Logo, a ICHD-3 continua a
considerar a definicdo de perturbagdo de somatizacdo da DSM-IV.

Comentdrio: A perturbacao de somatizacao caracteriza-se por
uma combinacao de sintomas multiplos causadores de sofrimento
e uma resposta excessiva ou mal adaptativa a estes sintomas ou
problemas de satde relacionados. Os sintomas incluem problemas
e/ou disfungbes gastricas ou intestinais, lombalgias, dorsalgias,
dores nos membros superiores, inferiores ou articulagoes,
cefaleias, dor toracica e/ou dispneia, tonturas, sentir-se cansado
e/ou com pouca energia, e perturbacdes do sono. O sofrimento
do doente é auténtico, seja ou nao passivel de explicacao médica.
Os doentes tipicamente experienciam sofrimento e um alto nivel
de incapacidade. Os sintomas podem ou nao ser acompanhados
pelo diagndstico de perturbagdes médicas gerais ou perturbacées
psiquiatricas. Pode haver um alto nivel de utilizagao de recursos
de satde, que raramente alivia as preocupacdes do doente. Do
ponto de vista dos médicos, muitos destes doentes parecem nao
responder as terapias e novas Ointervencdes e terapéuticas podem
apenas exacerbar a sintomatologia presente e suscitar outras
complicagoes e efeitos colaterais. Alguns doentes tém a sensagao
de que a sua avaliacdo e tratamento médico nao sao adequados.

12.2 Cefaleia atribuida a perturbacao
psicética
Descricao:

Cefaleia como manifestacio de um delirio, cujo contetido
envolve um mecanismo que o doente acredita explicar a cefaleia
(por exemplo: a cefaleia é o resultado de um dispositivo implantado
na cabeca por seres estranhos).

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B. Presenca de um delirio, cujo contetldo envolve um mecanismo
que poderia explicar a cefaleia'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por qualquer um dos
seguintes ou por ambos:
|. A cefaleia desenvolveu-se com ou apés o inicio do delirio, ou
levou ao seu diagnéstico
2. A cefaleia melhorou apés remissao do delirio
D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.2

Notas:
|. Por exemplo: o doente acredita que foi implantado na sua
cabeca um dispositivo, que esta a causar a cefaleia, ou que
tem um tumor craniano provocando cefaleia, apesar da
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existéncia de prova irrefutavel em sentido contrario. Voigt K, Nagel A, Meyer B, et al. Towards positive diagnostic criteria: A
systematic review of somatoform disorder diagnoses and suggestions
for future classification. J Psychosom Res 2010; 68: 403—414.

Yutzy S. Somatoform disorders. In: Tasman A, Kay ] and Lieberman JA (eds).

ICHD-3) e depois desenvolve uma explicagdo delirante Psychiatry, 2nd ed. Chichester: John Wiley and Sons 2003: 1419~1420.

para a cefaleia, tal como esta ser causada por um tumor,

apesar de nao haver evidéncia médica que suporte esta

2. Quando o doente desenvolve primeiro a cefaleia (exemplo:
uma das cefaleias primarias classificadas na Parte um da

convicgao, a cefaleia nao deve ser atribuida a perturbacao
psiquiatrica; em vez disso, a cefaleia deve ser classificada e
codificada como uma cefaleia primaria e ao paciente deve
ser dado o diagnéstico adicional de perturbagdo delirante de
tipo somatico.

Comentdrios: Os delirios sao crengas falsas e fixas, baseadas
em interpretagdes incorretas acerca da realidade, que sao
firmemente sustentadas pelo doente, apesar de provas ébvias, em
sentido contrario. Podem envolver uma falsa conviccao de que
esta presente uma doenca médica grave (exemplo: tumor cerebral
ou aneurisma) que causa a cefaleia, apesar de ser repetidamente
explicado e provado pelos profissionais competentes que nao
existe tal doenca.
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Parte 3

Neuropatias cranianas dolorosas, outras dores faciais e outras cefaleias

13. Lesoes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais

14. Outras cefaleias
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13. Lesoes dolorosas dos nervos
cranianos e outras dores faciais

13.1 Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo trigémeo
13.1.1 Nevralgia do trig¢meo

13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo classica
13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémeo classica puramente
paroxistica
13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémeo classica com dor

continua concomitante
13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundaria
13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuida a esclerose
multipla
13.1.1.2.2 Nevralgia do trigémeo atribuida a lesao
ocupando espaco
13.1.1.2.3 Nevralgia do trigémeo atribuida a outra
causa
13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopatica
13.1.1.3.1 Nevralgia do trigémeo idiopatica, puramente
paroxistica
13.1.1.3.2 Nevralgia do trigémeo idiopatica com
dor continua concomitante
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
herpes zéster
13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pés-herpética
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pés-traumatica
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
outra perturbagao
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica
13.2 Dor atribuida a lesao ou doenca do nervo glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1.1 Nevralgia do glossofaringeo classica
13.2.1.2 Nevralgia do glossofaringeo secundaria
13.2.1.3 Nevralgia do glossofaringeo idiopatica
13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa
13.2.2.1 Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida a
causa conhecida
13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica
13.3 Dor atribuida a lesdo ou doenca do nervo intermediario
13.3.1 Nevralgia do nervo intermediario
13.3.1.1 Nevralgia classica do nervo intermediario
13.3.1.2 Nevralgia secundaria do nervo intermediario
13.3.1.3 Nevralgia idiopatica do nervo intermediario
13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
atribuida ao herpes zéster
13.3.2.2 Nevralgia pés-herpética do nervo intermediario
13.3.2.3 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
atribuida a outra perturbacao
13.3.2.4 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
idiopatica
13.4 Nevralgia occipital
13.5 Sindrome pescoco-lingua
13.6 Nevrite dtica dolorosa
13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica do nervo motor ocular
13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt
13.9 Sindrome oculossimpatica paratrigeminal (de Raeder)
13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11 Sindrome do ardor bocal (SAB)

13.12 Dor facial persistente idiopatica (DFPI)

13.13 Dor neuropatica central
13.13.1 Dor neuropatica central atribuida a Esclerose Multipla
13.13.2 Dor neuropatica central pés acidente vascular cerebral

Introducao

Este capitulo adota um sistema de classificacao para as lesdes
dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais, baseado
num consenso entre a Socidade Internacional de Cefaleias (IHS) e
a Sociedade Internacional para o Estudo da Dor (IASP).

A classificacao nosolégica existente das dores dos nervos
cranianos nao retrata totalmente as diferencas subtis entre as
varias condi¢des. Contudo, em vez de abandonar termos de
diagnéstico ha muito estabelecidos, esta classificagao mantém-nos,
fornecendo definicoes detalhadas para os diferentes diagndsticos e
seus tipos, subtipos e subformas.

As fibras aferentes dos nervos trigémeo, intermediario,
glossofaringeo e vago bem como as primeiras raizes cervicais
através dos nervos occipitais, conduzem o impulso nociceptivo
para as vias centrais no tronco cerebral e areas cerebrais que
processam a nocicepcao e a dor na cabeca e no pescoco. O
cérebro reconhece a dor na érea inervada.

A dor pode manifestar-se em qualquer das muitas distintas
formas que se acredita refletirem diferencas na fisiopatologia
neuronal, mesmo que os detalhes nao sejam bem conhecidos. O
que é conhecido é que a dor facial neuropatica pode ser classificada
com base na sua etiologia e carateristicas clinicas distintas. Fulcral
para este conceito € a determinagao clinica inicial do principal
grupo de diagndstico em que a dor do doente melhor se insere, a
que deve seguir-se as investigacoes etioldgicas para determinagao
dos tipos e subtipos de diagnéstico e para elaboracao das decisées
terapéuticas.

Ha varios eixos de classificagao.

a) Sindromologia: nevralgia ou neuropatia

A divisao entre, por exemplo, nevralgia do trigémeo e
neuropatia trigeminal devera ser vista como uma forma pragmatica
de distinguir condicdes em que a apresentacdo clinica e a
abordagem terapéutica diferem, dado que as duas condi¢des nao
podem ser classificadas com base na patofisiologia ou patologia
atualmente conhecidas. O mesmo se aplica as dores associadas
aos nervos glossofaringeo e intermediario.

Uma causa importante de dor de nervo craniano é o herpes
zéster. Nao obstante o facto da dor trigeminal que se segue ao
herpes zéster provavelmente levar a diferentes tipos de alteracées
patoldgicas nas vias trigeminais (p.ex: “nociceptor irritativo” versus
“tipo desaferenciacao”), os dados disponiveis sao demasiado
limitados para os classificar como nevralgia versus neuropatia. Por
isso, o termo bem estabelecido, nevralgia pés-herpética é mantido.
b) Localizacdo: dor neuropética central ou periférica

Uma lesao ou ativagao indevida destes nervos (dor neuropatica
periférica) ou das suas vias centrais (dor neuropatica central),
causa dor neuropatica na face.

c) Etiologia: classica, idiopatica ou secundaria

A causa da dor neuropitica pode ser clara, tal como infecao
pelo virus varicela zéster ou uma alteragdo estrutural (p. ex:
placa de esclerose mdiltipla) demonstrada por imagem; tal dor é
designada secundaria e atribuida a causa. Noutros casos nenhuma
causa ¢ aparente (designada idiopatica).

Para as nevralgias do trigémeo, glossofaringeo e do intermediario
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o termo cldssica é reservado para casos em que a imagem e
a cirurgia revelaram compressao vascular do respetivo nervo.
Estritamente falando, as nevralgias classicas sao secunddrias (a
compressao neurovascular) mas é benéfico separa-las das outras
causas devido a opgbes terapéuticas mais amplas e fisiopatologia
neuronal potencialmente diferente.

13.1 Dor atribuida a uma lesdo ou doenca
do nervo trigémeo
13.1.1 Nevralgia do trigémeo

Termos previamente utilizados: Tic doloroso, nevralgia do
trigémeo primaria.

Descricao:

E uma afecdo caracterizada por dor recorrente, unilateral,
breve, tipo choque elétrico, de inicio e fim abruptos, limitada
ao territério de distribuicdio de uma ou mais divisdes do nervo
trigémeo e despertada por estimulos indcuos. Pode desenvolver-
se sem causa aparente ou ser o resultado de outra patologia
diagnosticada. Adicionalmente, pode haver uma dor facial continua
concomitante de intensidade moderada na distribuicio do(s)
ramo(s) do nervo afetado.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral na distribuicao
de uma ou mais divisdes do nervo trigémeo sem irradiagao para
além dele' e preenchendo os critérios Be C

B. A dor tem todas as seguintes carateristicas:

|. durando de uma fracdo de segundo a dois minutos?
2. intensidade severa’
3. tipo choque elétrico, em fisgada, facada ou guinada

C. Precipitada por estimulos inécuos dentro do territério do
trigémeo afetado*

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

I. Em alguns doentes, a dor pode irradiar para outro ramo
do triggmeo, mas permanece dentro do territério dos
dermatomos do nervo.

2. A duragao pode ir variando ao longo do tempo, com os
paroxismos tornando-se mais prolongados. Uma minoria de
doentes ira referir crises durando predominantemente mais
de 2 minutos

3. A dor pode ir tornando-se mais intensa com o tempo.

4. Algumas crises podem ser, ou parecerem ser, espontaneas,
mas deve haver uma histéria ou achado de dor provocada
por um estimulo inécuo, de modo a preencher este critério.
Idealmente, o clinico examinador devera tentar confirmar a
histéria replicando o fenémeno desencadeador. Contudo, isso
pode nao ser sempre possivel por o doente se recusar, por
localizagao inacessivel da zona gatilho e/ou por outros fatores.

Comentdrios: O diagndstico de 13.1.1. Nevralgia do trigémeo
pode ser estabelecido clinicamente. As investigagdes destinam-se
a identificar uma causa provavel.

Para além do fenémeno desencadeante, a maior parte dos
doentes com |3.1.1 Nevralgia do trigémeo nao apresentam alteracoes
sensitivas no territério de distribuicdo do nervo trigémeo a nao ser
que sejam usados métodos avancados (p.ex avaliagdo quantitativa

da sensibilidade). Contudo, em alguns, o exame neuroldgico pode
revelar défices sensitivos que deverdo conduzir a uma rapida
investigacdo por neuroimagem para explorar uma possivel causa. O
diagndstico de subformas tais como 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo
cldssica, 13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secunddria ou 13.1.1.3
Nevralgia do trigémeo idiopdtica é entao possivel.

Quando muito severa, a dor pode despertar contracao dos
musculos da face do lado afetado (tic doloroso).

Sintomas autondémicos ligeiros tais como lacrimejo e/ou
hiperemia conjuntival ipsilateral podem estar presentes.

Depois de um paroxismo doloroso ha geralmente um periodo
refratario durante o qual a dor ndo pode ser despertada.

13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo classica
Descricao:
Nevralgia do trigémeo desenvolvendo-se sem causa aparente a

nao ser compressio neurovascular.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os
critérios de 13.1.1. Nevralgia do trigémeo

B. Demonstracdo de compressdao neurovascular (nao simples
contacto) com alteracdes morfoldgicas' na raiz do nervo
trigémeo, por RMN ou durante a cirurgia.

Nota:
|. Tipicamente atrofia ou desvio.

Comentdrios: Atrofia da raiz do nervo e/ou desvio devido a
compressao neurovascular estao independentemente associados
com os sinais e sintomas da |3.1.1 Nevralgia do trigémeo.
Quando estas alteragdes anatémicas estao presentes, a situagao
¢é diagnosticada como 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica. O
local comum da compressao neurovascular é na zona de entrada
da raiz estando a compressdo por uma artéria mais claramente
associada com sintomas do que a compressdo por uma veia. E
possivel, utilizando técnicas por RMN medir o volume e a area de
seccao transversal da raiz. As alterages atréficas podem incluir
desmielinizagdo, perda neuronal, alteracdes na microvascularizagao
e outras alteracdes morfoldgicas. Embora o mecanismo exato pelo
qual as alteragdes atréficas no nervo trigémeo contribuem para
gerar a dor, alguma evidéncia sugere que quando presente pré-
operatoriamente, prediz uma boa evolucao apés a descompressao
microvascular.

Muitos doentes com 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica tém
memoria do inicio da dor.

A 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica geralmente surge na
segunda ou terceira divisio do nervo. A dor raramente ocorre
bilateralmente (e sequencialmente em vez de concomitantemente).

A 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica pode ser precedida
por um periodo de dor continua atipica designada, na literatura,
por pré-nevralgia do trigémeo.

Entre os paroxismos, a maior parte dos doentes estdo
assintomaticos. Na subforma 13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémeo
cldssica com dor continua concomitante ha, na area afetada, uma
dor subjacente prolongada.
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13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémeo classica, puramente
paroxistica
Descricao:

Nevralgia do triggmeo classica sem dor facial persistente
subjacente.

Critérios de diagnéstico:
A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os

critérios para 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica

B. Entre as crises, auséncia de dor no territério afetado do
trigémeo.
Comentdrios: A 13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica

puramente paroxistica geralmente responde, pelo menos inicialmente
a farmacoterapia (especialmente carbamazepina ou oxcarbazepina).

13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémeo classica com dor
continua concomitante

Termos previamente utilizados: Nevralgia do trigémeo atipica;
nevralgia do trigémeo do tipo 2.

Descrigao:
Nevralgia do trigémeo classica com dor facial persistente
subjacente.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os
critérios para 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica

B. Dor concomitante, continua ou quase continua, entre as crises
na distribuicao trigeminal afetada.

Comentdrios: Sensibilizacao periférica ou central pode ser a
responsavel pela dor continua.

13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundaria
Descricao:

Nevralgia do triggmeo' causada por uma doenca subjacente.
O exame clinico mostra alteracdes sensitivas numa proporcao
significativa destes doentes.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo
os critérios para |3.1.1 Nevralgia do trigémeo quer puramente
paroxistica quer associada com dor concomitante, continua ou
quase continua

B. Foi demonstrada uma patologia subjacente conhecida como
sendo capaz de causar e explicar a nevralgia'

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.2

Notas:

|. Causas reconhecidas sao tumores do angulo pontocerebeloso,
malformagoes arterio-venosas e esclerose mltipla.

2. A RMN é o método mais indicado para detetar uma causa
subjacente para a 13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secunddria.
Outras investigacdes podem incluir registo neurofisiolégico
dos reflexos trigeminais e potenciais evocados trigeminais
indicados em doentes que nido possam ser submetidos a
RMN.

13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuida a esclerose
multipla
Codificado noutro local:

13.1.3.1 Dor neuropdtica central atribuida a esclerose mdltipla.

Descricao:

Nevralgia do trigémeo causada por uma ou mais placas de
esclerose miiltipla (EM) na protuberancia ou na zona de entrada
da raiz nervosa, e associada a outros sintomas e/ou sinais clinicos
ou laboratoriais de EM.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os
critérios para 13.1.1 Nevralgia do trigémeo

B. Ambos os seguintes:

|. Foi diagnosticada esclerose mltipla (EM)

2. Foi demonstrada por RMN uma placa de EM na zona de
entrada da raiz do trigémeo ou na protuberancia afetando
as aferéncias primarias intraponticas ou a sua presenca
é sugerida por estudos neurofisiolégicos', evidenciando
perturbagao das vias trigeminais

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Reflexo do pestanejo ou potenciais evocados trigeminais.

Comentdrios: A 13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuida a
esclerose multipla ocorre em 2 a 5% dos doentes com esclerose
multipla (EM), por vezes bilateralmente. Contrariamente, a EM
é detetada em apenas 2-4% dos casos de [3.1.1 Nevralgia do
trigémeo. Os sintomas de nevralgia do triggmeo raramente sao
uma forma de apresentacao de EM.

As lesdes na protuberancia afetam os terminais centrais
intraponticos das aferéncias trigeminais que se projetam sobre os
nucleos trigeminais do tronco cerebral. Lesdes ponticas afetando
os neurdnios de segunda ordem do feixe trigéminotalamico
provocam geralmente uma dor ndo paroxistica e/ou disestesias
e devem ser classificadas como 13.1.3.1 Dor neuropdtica central
atribuida a esclerose multipla.

Nalguns doentes com EM encontra-se compressao neurovascular
da raiz do trigémeo. Pensa-se que a EM aumenta a suscetibilidade
da raiz do nervo para os efeitos da compressdo levando mais
prontamente a dor paroxistica.

Doentes com 13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuida a esclerose
multipla beneficiam menos com a farmacoterapia e intervencdes
cirtrgicas do que os com 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica.

13.1.1.2.2 Nevralgia do trigémeo atribuida a lesido
ocupando espago
Descrigao:

Nevralgia do triggmeo causada pelo contacto entre o nervo
trigémeo afetado e a lesdo ocupando espago.

Critérios de diagnéstico:
A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os
critérios para |3.1.1. Nevralgia do trigémeo
B. Ambos os seguintes:
|. Foi demonstrada uma lesdo ocupando espago em contacto
com o nervo trigémeo afetado
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2. A dor desenvolveu-se apés a identificagao da lesao ou levou
a sua descoberta
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Os doentes com 13.1.1.2.2 Nevralgia do
trigémeo atribuida a lesGo ocupando espaco podem ter ou nao sinais
sensitivos detetaveis enquanto que os testes eletrofisioldgicos
tais como os reflexos trigeminais do tronco cerebral evidenciam
alteragdes em quase todos os casos.

13.1.1.2.3 Nevralgia do trigémeo atribuida a outra causa
Descricao:
Nevralgia do trigémeo causada por uma doenca subjacente

para além das descritas acima.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo
os critérios para |13.1.1. Nevralgia do trigémeo, quer puramente
paroxistica quer associada a dor concomitante, continua ou
quase continua, mas nao necessariamente unilateral

B. Ambos os seguintes:

|. Foi diagnosticada uma perturbacao diferente das descritas
acima, mas capaz de causar nevralgia do trigémeo'
2. A dor desenvolveu-se apds o inicio da perturbacao ou levou
a sua descoberta
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Sdo causas reconhecidas deformidades dos ossos da base do
cranio, doencas do tecido conetivo, malformacdes arterio-
venosas, fistulas arterio-venosa durais e causas genéticas de

neuropatia ou de hiperexcitabilidade do nervo.

13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopatica
Descricao:

Nevralgia do trigémeo em que nem os testes eletrofisiolégicos
nem a RMN evidenciam alteragdes significativas.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo
os critérios para |13.1.1. Nevralgia do trigémeo, quer puramente
paroxistica quer associada com dor concomitante, continua ou
quase continua

B. Nem a 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo cldssica nem a 13.1.1.2
Nevralgia do trigémeo secunddria foram confirmadas por

investigacio adequada incluindo testes neurofisiolégicos e RMN!

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. O contacto entre um vaso sanguineo e o nervo trigémeo
e/ou raiz do nervo é um achado comum em exames de
neuroimagem de individuos saudaveis. Quando tal contacto
é encontrado na presenca de |3.1.1 Nevralgia do trigémeo
mas sem evidéncia de alteragdes morfolégicas (p.ex: atrofia
ou desvio) da raiz do nervo, os critérios para |3.1.1.1
Nevralgia do trigémeo cldssica nao sao preenchidos e a
condicdo é considerada idiopatica.

13.1.1.3.1 Nevralgia do trigémeo idiopatica, puramente

paroxistica

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os
critérios para 13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopdtica

B. Auséncia de dor entre as crises na zona de distribuicao trigeminal
afetada.

13.1.1.3.2 Nevralgia do trigémeo idiopatica com dor

continua concomitante

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os
critérios para 13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopdtica

B. Dor concomitante continua ou quase continua entre as crises na
zona de distribuicao trigeminal afetada.

13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
Descricao:

Dor facial na distribuicio de um ou mais ramos do nervo
trigémeo causada por outra perturbacao e indicativa de lesao
neuronal. A dor primaria é geralmente continua ou quase continua
e frequentemente descrita como queimadura ou aperto ou
semelhante a picadas de alfinete ou de agulha. Podem ocorrer dores
paroxisticas breves sobrepostas, mas estas nao sao o tipo de dor
predominante. Esta combinacao distingue a neuropatia trigeminal
dolorosa dos subtipos de nevralgia do triggmeo. Ha défices
sensitivos clinicamente detetaveis no territério de distribuicdo do
trigémeo, e a alodinia mecanica e a hiperalgesia ao frio sao comuns,
preenchendo os critérios da IASP para dor neuropatica. Em regra,
as areas de alodinia sdo muito mais extensas do que as pontuais
zonas gatilho presentes na nevralgia do trigémeo.

13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
herpes zéster
Descrigao:

Dor facial unilateral na distribuicao de um ou mais ramos do nervo
trigémeo com menos de 3 meses de duracao, causada por e associada
a outros sintomas e/ou sinais clinicos de herpes zéster agudo.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor facial, unilateral, na distribuicdo de um ou mais ramos do
nervo trigémeo, com duracao < a 3 meses
B. Um ou mais dos seguintes:
|. erupcdo herpética que ocorreu na mesma distribuicio
trigeminal
2. foi detetado o virus varicela-zéster (VVZ) no liquido cefalo-
raquidiano (LCR) por reacao de polimerase em cadeia (PCR)
3. teste positivo de imunofluorescéncia direta para antigénios
do VVZ ou detecao do DNA do VVZ por PCR nas células
colhidas na base das lesdes herpéticas
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: O Herpes zéster afeta o ganglio do nervo
trigémeo em 10-15% dos casos, e o ramo oftalmico isoladamente
em cerca de 80% dos casos. E raro que a dor nao seja seguida por
uma erupgao ou rash (zoster sine herpete). O diagnéstico em tais
casos € confirmado pela detecdo por reacido de polimerase em
cadeia do DNA do virus varicela-zéster no LCR.

A 13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a herpes
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zoster é geralmente em queimadura, fisgada/guinada, formigueiro
ou ardor e acompanhada por alodinia cutanea.

O herpes oftalmico pode estar associado a paralisia dos Ill, IV
e VI nervos cranianos.

O herpes zéster é comum em doentes imunodeprimidos,
ocorrendo em cerca de 10% dos casos de linfoma e 25% dos

doentes com doenca de Hodgkin.

13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pés-herpética
Termo previamente utilizado: Neuropatia trigeminal pos-

herpética.

Descricao:
Dor facial unilateral persistente ou recorrente durante pelo menos
3 meses, na distribuicao de um ou mais ramos do nervo trigémeo,

com alteragdes sensitivas variaveis, causada por herpes zéster.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor facial unilateral na distribuicio de um ou mais ramos do
nervo trigémeo, persistindo ou recorrendo por > 3 meses e
preenchendo o critério C

B. Herpes zéster afectou o mesmo ramo ou ramos do nervo
trigémeo

C. A dor desenvolveu-se em relagao temporal com a infecao por
herpes zéster'

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Geralmente, a dor desenvolve-se enquanto o rash esta
ainda ativo, mas pode, por vezes, ocorrer mais tarde, apés
o rash ter curado. Em tais casos, podem estar presentes
cicatrizes palidas ou ligeiramente purpdricas como sequelas

da erupcao herpética.

Comentdrios: Apesar do nome largamente preferido ser
nevralgia poés-herpética ela é efetivamente uma neuropatia ou
neuronopatia; foram detectadas alteragées anatomo-patoldgicas
significativas no nervo, ganglio e na raiz do nervo. Na 13.1.2.2
Nevralgia trigeminal pés-herpética ha também evidéncia de que
a inflamacao se estende até ao complexo trigeminal do tronco
cerebral. Apés um herpes zéster agudo, a nevralgia pds-herpética
é mais prevalente nos idosos.

A primeira divisao do nervo trigémeo é a mais frequentemente
afetada na 13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pés-herpética, mas, a
segunda e terceira divisdes podem também ser envolvidas.

Tipicamente a dor da nevralgia pds-herpética é tipo
queimadura ou ardor — este Ultimo é por vezes muito proeminente
e extremamente incomodativo. Também tipicamente, os doentes
com nevralgia pés-herpética apresentam um claro defeito sensitivo
e alodinia na distribuicdo trigeminal envolvida despertada pela
estimulacao mecanica com um pincel. Muitos doentes, contudo,
tém pouca perda de sensibilidade e em vez disso tém resposta

exageradas aos estimulos dolorosos e térmicos.

13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pés-traumatica
Termo previamente utilizado: Anestesia dolorosa.

Descricao:

Dor facial e/ou oral, uni ou bilateral surgindo apés e causada por
traumatismo do ou dos nervos trigémeos com outros sintomas e/ou
sinais clinicos de disfuncao de nervo trigémeo.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor facial e/ou oral na distribuicio de um ou de ambos os
nervos trigémeos e preenchendo o critério C
B. Histéria de um evento traumatico identificavel' atingindo o
nervo trigémeo com sinais clinicamente evidentes de disfungao
trigeminal positiva (hiperalgesia, alodinia) e/ou negativa
(hipostesia, hipoalgesia)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. dor localizada ao territério de distribuicao do nervo trigg¢meo
afetado pelo evento traumatico
2. a dor desenvolveu-se < 6 meses apds o evento traumatico
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I. O evento traumatico pode ser mecanico, quimico, térmico
ou causado por radiacdo. Processos neuroablativos para a
nevralgia do trigémeo dirigidos ao ganglio ou a raiz do nervo
trigémeo podem resultar em dor neuropatica envolvendo
uma ou mais divisdes do nervo; isso devera ser considerado
como pods-traumatico e codificado aqui.

Comentdrios: A duracdo da dor varia amplamente, de
paroxistica a constante, e pode ser mista.

Especificamente, a neuropatia que resulta da lesdo pés-ganglionar
induzida pela radiacao pode aparecer mais de 3 meses depois.

A 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pés-traumatica
resultante de processos neuroablativos dirigidos ao ginglio ou a
raiz do nervo trigémeo pode coexistir com 13.1.1 Nevralgia do
trigémeo se esta recidivar.

13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
outra perturbacao
Descricao:

Dor facial ou oral unilateral ou bilateral, na distribuicao de um
ou mais ramos do nervo trigémeo causada por uma perturbacao
diferente das descritas acima, com outros sintomas e/ou sinais clinicos
de disfuncao do nervo trigémeo.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor facial unilateral ou bilateral na distribuicao de um ou ambos
os nervos trigémeos preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma perturbacao, diferente das descritas
acima, mas conhecida como sendo capaz de causar neuropatia
trigeminal dolorosa com evidéncia clinica positiva (hiperalgesia,
alodinia) e/ou negativa (hipostesia, hipalgesia), de disfungdo do
nervo trigémeo e afetando um ou ambos os nervos triggmeos
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
I. A dor esta localizada na distribuicao do nervo trigémeo
afetado pela perturbacao
2. A dor desenvolveu-se apds o inicio da perturbacao ou levou
a sua descoberta
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D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A neuropatia trigeminal dolorosa pode
desenvolver-se secundariamente a esclerose mdltipla, a lesao
ocupando espago ou doenga sistémica; apenas as carateristicas
clinicas (qualidade da dor espontanea, dor evocada e presenca de
défices sensitivos) permitem distinguir entre 13.1.1.2 Nevralgia do
trigémeo secunddria e 13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa.

A 13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa causada por uma doenca
do tecido conetivo ou perturbacdo hereditaria é geralmente
bilateral, mas pode ter inicio assimétrico e ocasionalmente
apresentar-se com dor paroxistica sobreposta a dor subjacente.
Os doentes poderao vir a desenvolver défices sensitivos bilaterais
e dor continua, o que clarifica o diagndstico. A RMN é normal,
mas os reflexos trigeminais estdo invariavelmente lentificados ou

ausentes.

13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica
Descricao:

Dor unilateral ou bilateral na distribuigao de um ou de ambos
os nervos trigémeos, indicativo de lesao neuronal, mas de etiologia

desconhecida.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor facial unilateral ou bilateral na distribuicdo de um ou ambos
os nervos trigémeos e preenchendo o critério B

B. Sinais de disfuncdo de nervo trigémeo clinicamente evidentes,
positivos (hiperalgesia, alodinia) e/ou negativos (hipostesia,
hipoalgesia)

C. Nenhuma causa foi identificada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

13.2 Dor atribuida a uma lesdo ou doenca
do nervo glossofaringeo
13.2.1. Nevralgia do Glossofaringeo

Termo previamente utilizado: Nevralgia vagoglossofaringea.

Descricao:

Uma perturbagdo caraterizada por dor unilateral, breve, em
punhalada, de inicio e termino abruptos, na distribuicdo nao apenas
do nervo glossofaringeo, mas também dos ramos auricular e faringeo
do nervo vago. A dor é sentida no ouvido, na base da lingua, na fossa
amigdalina e/ou por baixo do angulo da mandibula. Geralmente
provocada pelo deglutir, falar ou tossir e que pode recidivar e

desaparecer da mesma forma que a nevralgia do trigémeo.

Critérios de diagnéstico:
A. Crises paroxisticas recorrentes de dor unilateral, na distribuicao
do nervo glossofaringeo' e preenchendo o critério B
B. Dor que possui todas as seguintes caracteristicas:
|. duracao de alguns segundos a 2 minutos
2. intensidade severa
3. tipo choque elétrico, aguda, em fisgada, facada ou guinada
4. precipitada pelo deglutir, tossir, falar ou bocejar
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I. Na porcao posterior da lingua, fossa amigdalina, faringe ou
angulo da mandibula e/ou no ouvido.

Comentdrios: A 13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo pode
ocorrer em conjunto com a |3.1.1 Nevralgia do trigémeo.

O nervo laringeo superior é um ramo do vago. A nevralgia
do nervo laringeo superior apresenta semelhancas com a 13.2.1
Nevralgia do glossofaringeo na sua localizacao e clinicamente pode
ser dificil distingui-las.

A imagem pode revelar compressao neurovascular do nervo
glossofaringeo.

Varias semanas ou mesmo meses antes do desenvolvimento
da 13.2.1. Nevralgia do glossofaringeo, uma sensacio desagradavel
pode ser sentida nas areas afetadas.

A dor da 13.2.1. Nevralgia do glossofaringeo pode irradiar e
envolver o olho, nariz, mento ou ombro. Pode ser suficientemente
severa para os doentes perderem peso. Em casos raros, as crises de
dor estdo associadas a sintomas vagais tais como tosse, rouquidao,
sincope e/ou bradicardia. Alguns autores propdem distinguirem-se
as subformas de nevralgia vagal, otalgica e faringea e sugerirem
usar-se o termo de nevralgia vagoglossofaringea quando a dor é
acompanhada por assistolia, convulsées e sincope.

O exame clinico geralmente nao demonstra alteragoes
sensitivas na distribuicao do nervo, mas, se forem detetados défices
sensitivos ligeiros, estes nao invalidam o diagndstico. Alteragoes
major da sensibilidade ou uma reducao/abolicao do reflexo
faringeo devera motivar uma pronta investigagao etioldgica.

A 13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo geralmente responde,
pelo menos inicialmente, a farmacoterapia (especialmente
carbamazepina ou oxcarbazepina). Tem sido sugerido que a
aplicacdo de um anestésico local na amigdala e parede faringea
pode prevenir as crises por algumas horas.

13.2.1.1 Nevralgia do glossofaringeo classica
Descricao:

Nevralgia do glossofaringeo que se desenvolve sem causa
aparente para além da compressao neurovascular.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo critérios
para 13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo

B. Demonstracao de compressao da raiz do nervo glossofaringeo
por RMN ou durante a cirurgia.

13.2.1.2 Nevralgia do glossofaringeo secundaria
Descricao:
Nevralgia do glossofaringeo causada por uma doenca subjacente.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os
critérios para 13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo

B. Foi demonstrada uma doenca subjacente conhecida como capaz
de causar e explicar a nevralgia.'

Nota:
|. Ha referéncias a casos isolados de 13.2.1.2 Nevralgia do
glossofaringeo secunddria causada por traumatismo cervical,
esclerose multipla, tumores da amigdala ou regionais,
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tumores do angulo ponto-cerebeloso e malformacao de
Arnold Chiari.

13.2.1.3 Nevralgia do glossofaringeo idiopatica
Descricao:

Nevralgia do glossofaringeo sem evidéncia de compressido
neurovascular ou de doenca causal subjacente.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os
critérios para 13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo

B. A investigacdo nao encontrou nem compressao neurovascular
nem doenca subjacente conhecida como podendo causar
13.2.1.2 Nevralgia do glossofaringeo secunddria

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa
Descricao:

Dor no territério de distribuicao do nervo glossofaringeo
(parte posterior da lingua, fossa amigdalina, faringe e/ou préximo
do angulo da mandibula). Para além disso, a dor é frequentemente
percebida no ouvido ipsilateral. A dor primaria é geralmente
continua ou quase continua, e geralmente descrita como
queimadura ou aperto ou semelhante a picadas de alfinetes ou
agulhas. Paroxismos breves podem ser sobrepostos, mas nio sao o
tipo predominante de dor. Esta combinacao distingue a neuropatia
glossofaringea dolorosa das subformas de 13.2.1 Nevralgia do
glossofaringeo. Défices sensitivos ipsilaterais podem estar presentes
na parte posterior da lingua e fossa amigdalina, e o reflexo faringeo
pode estar fraco ou abolido.

13.2.2.1 Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida
a uma causa conhecida
Descricao:

Dor unilateral continua ou quase continua com ou sem
paroxismos breves sobrepostos, na distribuicito do nervo
glossofaringeo e causada por por uma perturbacao identificada.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor unilateral continua ou quase continua' na distribuicdo do
nervo glossofaringeo e preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma perturbagao conhecida como sendo
capaz de causar neuropatia glossofaringea?
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
I. A dor é ipsilateral ao nervo glossofaringeo afetado pela
perturbagao
2. A dor desenvolveu-se depois do inicio da perturbagao ou
levou a sua descoberta

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. Paroxismos breves podem se sobrepor, mas ndo sao o tipo
predominante de dor.
2. Tumores do angulo pontocerebeloso e agressdes iatrogénicas
durante processos terapéuticos tém sido referidos como
causa de neuropatia glossofaringea dolorosa.

13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica
Descricao:

Dor unilateral continua ou quase continua, na distribuicao do
nervo glossofaringeo, com ou sem paroxismos breves sobrepostos

e de etiologia desconhecida.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor unilateral continua ou quase continua' na distribuicio do
nervo glossofaringeo

B. Nenhuma causa foi identificada

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Paroxismos breves podem se sobrepor, mas nao sao o tipo

de dor predominante.

13.3 Dor atribuida a lesdo ou doenca do
nervo intermediario
13.3.1 Nevralgia do nervo intermediario

Termo previamente utilizado: Nevralgia do geniculado.

Descricao:

Uma perturbacdo rara caracterizada por paroxismos breves
de dor, sentida profundamente no canal auditivo, irradiando, por
vezes, para a regiao parieto-occipital.

Na grande maioria dos casos, encontra-se uma compressao
vascular na cirurgia, ocasionalmente com um espessamento da
aracnoide, mas pode desenvolver-se sem causa aparente ou como
complicagdo de herpes zéster ou muito raramente de esclerose
multipla ou tumor. E provocada pela estimulacao da zona gatilho na

parede posterior do canal auditivo e/ou regiao periauricular.

Critérios de diagnéstico:
A. Crises paroxisticas de dor unilateral na distribuicdo do nervo
intermediario' e preenchendo o critério B
B. A dor tem todas as seguintes carateristicas:
I. dura de alguns segundos a minutos
2. intensidade severa
3. qualidade em fisgada, punhalada ou cortante
4. precipitada pela estimulagdo de uma zona gatilho na parede.
posterior do canal auditivo e/ou regido periauricular

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-32

Notas:

I. Dor localizada no canal auditivo, no pavilhdo auricular, na
apofise mastdide e ocasionalmente no palato mole, e pode
por vezes irradiar para a regido do angulo da mandibula.

2. Dada a sobreposicio e complexa inervacio do ouvido
externo, derivando dos nervos trigémeo (auriculotemporal),
facial (nervo intermediario), glossofaringeo, vago e segundo
nervo cervical, a atribuicdo da nevralgia a um unico nervo
pode nao ser facil nesta regidao do corpo quando nao se

consegue visualizar um contacto neurovascular especifico.
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Comentdrio: Perturbagdes do lacrimejo, salivagado ef/ou
paladar por vezes acompanham a dor de 13.3.1 Nevralgia do nervo
intermedidrio.

13.3.1.1 Nevralgia classica do nervo intermediario
Descricao:

Nevralgia do nervo intermediario desenvolvendo-se sem outra
causa aparente para além da compressao neurovascular.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os
critérios para 13.3.1 Nevralgia do nervo intermedidrio

B. Demonstracao de compressao neurovascular da raiz do nervo
intermediario por RMN ou durante a cirurgia.

13.3.1.2 Nevralgia secundaria do nervo intermediario
Descricao:

Nevralgia do nervo intermediario causada por uma doenga
subjacente.

Critérios de diagnéstico:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os
critérios para 13.3.1 Nevralgia do nervo intermedidrio

B. Foi demonstrada uma doenga subjacente conhecida como
sendo capaz de causar e explicar a nevralgia'.

Nota:

|. Ha relatos isolados de 13.3.1.2 Nevralgia secunddria do nervo
intermedidrio causada por esclerose multipla ou tumor. Neste
ultimo caso, os défices neurolégicos provenientes da lesao de
outros nervos em estreita proximidade tendem a dominar o
quadro clinico. O herpes zéster tipica e habitualmente leva a
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermedidrio atribuida
a herpes zéster em vez de 13.3.1.2 Nevralgia secunddria do
nervo intermedidrio.

13.3.1.3 Nevralgia idiopatica do nervo intermediario
Descricao:

Nevralgia do nervo intermediario sem evidéncia nem de
compressao neurovascular nem de doencga causal subjacente.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor unilateral paroxistica recorrente preenchendo os critérios
para 13.3.1 Nevralgia do nervo intermedidrio

B. A investigacdo nao encontrou nem compressdo neurovascular
nem uma doenca subjacente conhecida como capaz de causar
13.3.1.2 Nevralgia do nervo intermedidrio secunddria

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario

Descricao:

Dor no territério de distribuicao do(s) nervo(s) intermediario(s)
(canal auditivo, pavilhdo auricular ou regiao da apéfise mastéide),
geralmente descrita pelo doente como moinha, profunda no
ouvido e continua ou quase continua. Paroxismos breves podem-
se sobrepor, mas nao sio o tipo de dor predominante. Esta
combinacao distingue a neuropatia do nervo intermediario das
subformas de 13.3.1 Nevralgia do nervo intermedidrio.

Défices sensitivos, geralmente ligeiros podem estar presentes
no canal auditivo, no pavilhdo auricular ou na pele sobre a apdfise

mastdide.

13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
atribuida ao herpes zé6ster

Termos previamente utilizados: A 13.3.2.1 Neuropatia
dolorosa do nervo intermedidrio atribuida ao herpes zdster associada

com paresia facial € conhecida como sindrome de Ramsay-Hunt.

Descricao:

Dor unilateral continua ou quase continua, com ou sem
paroxismos breves sobrepostos, na distribuicio do nervo
intermediario e sentido profundamente no canal auditivo, causada
pela infecao por herpes zéster e geralmente associada a parésia
facial e outros sintomas e/ou sinais clinicos da infecao ou das suas
sequelas.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor unilateral continua ou quase continua' no territério de
distribuicdo do nervo intermediario? e preenchendo o critério C
B. Um ou mais dos seguintes:
|. Ocorreu uma erupcéo herpética no territério de distribuicio
do nervo intermediario’
2. Foi detetado o virus varicela - zéster (VVZ) no liquido céfalo-
raquidiano (LCR) por reagao de polimerase em cadeia (PCR)
3. O teste de imunofluorescéncia directa para o antigénio do
VVZ ou a PCR para o ADN do VVZ é positivo nas células
obtidas a partir da base das lesoes
C. A dor desenvolve-se em relacdo temporal com o herpes zéster*
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3°.

Notas:

|. Paroxismos breves podem ocorrer sobrepostos, mas nao
sdo o tipo de dor predominante.

2. No canal auditivo, pavilhdo auricular e/ ou regido da apéfise
mastdide.

3. Devido a disseminagao do virus outros nervos cranianos
podem ser afetados.

4. A dor pode preceder a erupcao herpética.

5. O diagnéstico é confirmado clinicamente na fase aguda
pela detecido das vesiculas na membrana timpanica, canal
auditivo, pavilhao auricular e/ou pele sobrejacente a apéfise
mastoéide. Podem também ser observadas no terco anterior
da lingua que o virus pode atingir via corda timpanica, ou no
palato duro inervado por um ramo do nervo facial vestigial
remanescente.

Comentdrios: outros nervos cranianos (VIII, X, XI) podem
também ser afetados, causando acufenos, perda auditiva, vertigens,
nauseas, rouquidao e disfagia.

Embora pouco se conheca sobre o curso natural da 13.3.2.1
Neuropatia dolorosa do nervo intermedidrio atribuida ao herpes zoster,
a dor pode continuar por mais de trés meses; devendo, entdo, ser
classificada como 13.3.2.2 Nevralgia do nervo intermedidrio pos-herpética.
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13.3.2.2 Nevralgia pés-herpética do nervo intermediario
Descricao:

Dor unilateral persistente ou recorrente no territério de
distribuicao do nervo intermediario por pelo menos trés meses,
sentida profundamente no canal auditivo, causada pela infecao do

nervo intermedidrio por herpes zéster.

Critérios de diagnéstico:

A.Dor unilateral no territério de distribuicao do nervo
intermediario', persistente ou recorrente por > 3 meses e
preenchendo o critério C

B. Ocorreu infecao do nervo intermediario por herpes zéster

C. A dor desenvolve-se em relagao temporal com a infegao por
herpes zéster?

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
I. No canal auditivo, pavilhao auricular e/ou regido da apdfise
mastoéide.
2. Habitualmente, a dor desenvolve-se enquanto a infecao

ainda esta ativa, mas ocasionalmente surge mais tarde.

13.3.2.3 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
atribuida a outra perturbacao
Descricao:

Dor unilateral continua ou quase continua, com ou sem
paroxismos breves sobrepostos, no territério de distribuicdo do
nervo intermediario e causada por uma outra perturbagao que nao
ainfecao por herpes zéster. Podem estar presentes sintomas e/ou
sinais clinicos dessa perturbacao.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor unilateral continua ou quase continua' no territério de
distribuicio do nervo intermediario? preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma perturbacdo afetando o nervo
intermediario, diferente da infecao por herpes zéster, mas
conhecida como capaz de causar neuropatia dolorosa do nervo
intermediario?

C. A dor desenvolveu-sa ap6s o inicio da perturbacdo ou levou a
sua descoberta

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. Paroxismos breves podem sobrepor-se, mas nao sao o tipo
de dor predominante.
2. No canal auditivo, pavilhao auricular e/ou regiao da apéfise
mastdide.
3. A 13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermedidrio tem
sido raramente descrita en doentes com tumores faciais ou

lesées do ganglio geniculado.

13.3.2.4 Neuropatia dolorosa do nervo
intermediario idiopatica
Descricao:

Dor unilateral continua ou quase continua, com ou sem
paroxismos breves sobrepostos, no territério de distribuicao do
nervo intermediario e de etiologia desconhecida.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor no territério de distribuigao do nervo intermediario' de um
ou ambos os lados

B. Nenhuma causa foi identificada

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I. No canal auditivo, no pavilhao auricular e/ou na regiao da
apdfise mastoide.

13.4 Nevralgia occipital
Descricao:

Dor paroxistica unilateral ou bilateral, tipo fisgada ou guinada,
na porgao posterior do couro cabeludo, no(s) territério(s) de
distribuicao do grande, pequeno e/ou terceiro nervos occipitais, por
vezes acompanhada de diminuicao da sensibilidade ou disestesias
na area afetada e geralmente associada a hipersensibilidade do(s)
nervo(s) envolvido(s).

Critérios de diagnéstico:

A. Dor unilateral ou bilateral no(s) territério(s) de distribuicao do
grande, pequeno e/ou terceiro nervos occipitais preenchendo
os critérios de B-D

B. A dor tem, pelo menos duas das seguintes trés carateristicas:

|. recorrente em acessos paroxisticos, durando de alguns
segundos a minutos
2. intensidade grave
3. qualidade em fisgada, guinada ou cortante
C. A dor esta associada a ambos os seguintes:
|. Disestesias e/ou alodinia aparentes durante estimulacdo
inécua do cabelo e/ou couro cabeludo
2. Qualquer um ou ambos os seguintes:
a) hipersensibilidade nos ramos dos nervos afetados
b) pontos gatilho na emergéncia do grande nervo occipital
ou em areas de distribuicao de C2

D.A dor é interrompida temporariamente pelo bloqueio
anestésico do nervo(s) afetado(s)

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A dor da 13.4 Nevralgia occipital pode atingir
a area fronto-orbitaria através das conexdes interneuronais no
nicleo espinhal do trigémeo.

A 13.4 Nevralgia occipital devera ser distinguida da dor occipital
referida proveniente das articulagdes atlanto-axial ou zigomato-
apofisarias superiores ou de pontos dolorosos dos musculos
cervicais ou das suas insergoes.

13.5 Sindrome pescoco-lingua
Descrigao:

Dor de inicio subito, unilateral, cortante, em punhalada,
geralmente severa, occipital e/ou cervical superior, despertada
pelo movimento rotatério sibito da cabeca e acompanhada por
sensacao e/ou postura anormal da lingua ipsilateral.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios preenchendo os critérios B-D

B. Dor unilateral cortante, em punhalada' na regidgo cervical
superior e/ou occipital com concomitante sensacao e/ou
postura anormal da lingua ipsilateral

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3® Edicdo - 2018

141



Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 |

N.°©2 | Novembro de 2018

142

C. Precipitada pela rotacao subita do pescogo
D. Durando de segundos a varios minutos

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Pode haver ou nio disestesias simultaneas.

Comentdrio: Um estudo recente descreveu esta condigao em
detalhe garantindo a sua promogao do Apéndice (onde aparecia
na ICHD-3 beta).

13.6 Nevrite 6ptica dolorosa
Termo previamente utilizado: nevrite retrobulbar.

Descricao:

Dor por tras de um olho ou de ambos os olhos, causada por
desmielinizacao do(s) nervo(s) éptico(s) e acompanhada de perda
de visdo central.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor unilateral ou bilateral retroorbitaria, orbitaria, frontal e/ou
temporal preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, eletrofisiolégica, imagioldgica e/ou laboratorial
confirmando a presenca de nevrite éptica'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. dor que se desenvolveu em relacao temporal com a nevrite
dtica
2. dor que ¢é agravada pelos movimentos oculares
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I.A RMN com gadolineo mostra hipersinal do nervo 6ptico

em cerca de 90% dos casos de 13.6 Nevrite 6ptica dolorosa.

Comentdrios: Nas séries clinicas publicadas a prevaléncia
de dor na nevrite optica é de cerca de 90%. A dor pode
preceder a perturbagao da visao. A |3.6 Nevrite dptica dolorosa é

frequentemente uma manifestacao de esclerose mdiltipla.

13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica
de nervo motor ocular
Descricao:

Dor unilateral periorbitaria e/ou frontal causada por e associada
a outros sintomas e/ou sinais clinicos de parésia isquémica do lll, IV

ou VI nervos cranianos ipsilaterais.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor periorbitaria e/ou frontal unilateral preenchendo o critério C.
B. Evidéncia clinica e imagiolégica confirmando uma paralisia
isquémica de um nervo motor ocular'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. a cefaleia é ipsilateral a paralisia do nervo motor ocular
2.a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com a
paralisia do nervo motor ocular
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I. A 13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica do nervo motor
ocular pode ocorrer antes ou concomitantemente com o
inicio da diplopia.

Comentdrio: A maior parte das paralisias dos nervos motores
oculares sao dolorosas, independemente da presenca ou auséncia
de diabetes. A dor é mais frequente em doentes com paralisia
do Ill nervo e menos frequente nas paralisias do VI nervo e ainda
menos nos casos de paralisia do IV nervo.

13.8 Sindroma de Tolosa-Hunt

Descrigao:

Dor unilateral orbitaria ou periorbitaria associada com parésia
de um ou mais dos lll, IV e/ou VI nervos cranianos causada por
uma inflamagdo granulomatosa no seio cavernoso, fissura orbital
superior ou érbita.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia orbitaria ou periorbitaria unilateral preenchendo o
critério C
B. Ambos os seguintes:
| inflamagao granulomatosa do seio cavernoso, fissura orbitaria
superior ou 6rbita, demonstrada por RMN ou bidpsia
2. parésia de um ou mais dos lll, IV e/ou VI nervos cranianos
ipsilaterais
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. A cefaleia é ipsilateral a inflamacao granulomatosa
2. a cefaleia precedeu a parésia dos ll, IV e/ou VI nervos por <
2 semanas ou desenvolveu-se simultaneamente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Alguns casos publicados de 13.8 Sindrome de
Tolosa-Hunt tém envolvimento adicional do V nervo (geralmente
a primeira divisao) ou dos nervos éptico, VIl ou VIII. A inervagao
simpatica da pupila esta ocasionalmente afetada.

Requer um seguimento cuidadoso para excluir outras causas
de oftalmoplegia dolorosa tais como tumores, vasculite, meningite
basal, sarcoidose ou diabetes mellitus.

A dor e parésia da 13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt resolvem,
quando tratadas adequadamente com corticosteroides.

13.9 Sindroma oculosimpatica paratrigeminal
(de Raeder)
Descrigao:

Dor unilateral constante, na distribuicao do ramo oftalmico do
nervo trigémeo estendendo-se, por vezes, para o ramo maxilar,
acompanhada por sindrome de Horner ipsilateral e causada por
uma perturbacao na fossa craniana média ou da artéria carétida.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor unilateral constante preenchendo o critério C
B. Sindroma de Horner ipsilateral com imagem evidenciando uma
doenca subjacente ou na fossa craniana média ou na artéria
carétida ipsilateral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. cefaleia que se desenvolveu em relacao temporal com o
inicio da perturbacao subjacente ou levou a sua descoberta
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2. cefaleia que tem qualquer um ou ambos os seguintes aspetos:
a) localizada na distribuicdo do ramo oftalmico do nervo
trigémeo com ou sem extensao ao ramo maxilar
b) agravada pelos movimentos oculares
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A descricao original da 13.9 Sindrome
paratrigeminal oculosimpdtica (de Raeder) é olhada como um
exemplo classico da metodologia anatomo-clinica do inicio do
século XX e foi util, porque o envolvimento das fibras simpaticas
oculo-pupilares indicava uma lesao da fossa craniana média. Se o
termo sindrome de Raeder devera ser usado hoje em dia é tema
de intenso debate, mas a sindrome de Horner dolorosa é ainda
considerada, por alguns autores, como uma indicacao util para o
diagnéstico duma lesdo da fossa craniana média ou de dissecao da
artéria carétida.

13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa
recorrente

Termo previamente utilizado: Enxaqueca oftalmoplégica (este
termo antigo e inapropriado foi rejeitado porque esta sindroma
nao é migranosa mas antes uma neuropatia dolorosa recorrente).

Descricao:
Episédios repetidos de parésia de um ou mais nervos motores
oculares (geralmente o lll) com cefaleia ipsilateral.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos duas crises preenchendo o critério B

B. Ambos os seguintes:
|. cefaleia unilateral
2. parésia ipsilateral de um, dois ou todos os trés nervos

oculomotores'

C. Foi excluida, por investigacao apropriada, uma lesao orbitaria,
paraselar ou da fossa posterior

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I. Alguns dados sugerem que a cefaleia pode desenvolver-se
até |4 dias antes da parésia oculomotora.

Comentdrios: Pode ser demontrado por RM espessamento do
nervo ou captagao de gadolineo.

O tratamento com corticosteroides é benéfico em alguns
doentes.

13.11 Sindrome do ardor bucal (SAB)

Termos previamente utilizados: Estomatodinia ou glossodinia
quando confinada a lingua.

Descricao:

Um ardor intraoral ou sensacdo disestésica, recorrendo
diariamente por mais de duas horas, durante mais de 3 meses, sem
les6es causais clinicamente evidentes.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor oral' preenchendo os critérios Be C

B. Recorrendo diariamente por> 2 horas por dia em> 3 meses
C. A dor tem ambas as seguintes caracteristicas:

I qualidade de ardor?
2. sentida superficialmente na mucosa oral

D. A mucosa oral tem aspeto normal e o exame clinico, incluindo
testes sensitivos, é normal

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. A dor é geralmente bilateral, sendo a ponta da lingua o local
mais habitual.
2. Aintensidade da dor flutua.

Comentdrios: Secura subjetiva da boca, disestesias e alteracao
do paladar podem estar presentes.

Ha uma elevada prevaléncia feminina, na menopausa, e alguns
estudos mostram comorbilidade psicossocial e psiquiatrica.
Estudos de investigacao laboratorial e imagiolégica, tém indicado
alteragdes no sistema nervoso central e periférico.

Se uma sindrome de ardor bucal atribuida a uma perturbagao
local (candidiase, liquen plano, hipossalivagdo) ou sistémica
(induzida por medicacao, anemia, deficiéncia em vitamina B12 ou
acido félico, sindrome de Sjogren, diabetes) deve ser considerada
como uma entidade distinta, é assunto de debate. A evidéncia
corrente nao justifica a sua inclusdo nem sequer no Apéndice.

13.12 Dor facial persistente idiopatica (DFPI)

Termo previamente utilizado: Dor facial atipica.

Descricao:

Dor facial e/ou oral persistente com variadas apresentagoes,
mas recorrendo diariamente por mais de duas horas, durante mais
de trés meses, na auséncia de défices neuroldgicos clinicos.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor facial e/ou oral preenchendo os critérios B e C
B. Recorrendo diariamente por > 2 horas por dia, em > 3 meses
C. A dor tem ambas as seguintes caracteristicas:
I. mal localizada e nao seguindo a distribuicado de um nervo
periférico
2. tipo moedeira, surda, ardor ou mordente
D. O exame clinico neurolégico é normal
E. Uma causa dentaria foi excluida por investigacao apropriada
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Uma grande variedade de palavras é usada
pelos doentes para descrever o caracter da 13.12 Dor facial
persistente idiopdtica, sendo mais frequentemente descrita como
moedeira, mordente, ou ardor quer superficial quer profunda.
Pode ter exacerbagdes agudas e ser agravada pelo stress. Com
o tempo, pode irradiar para uma area mais ampla da regiao
craniocervical. Doentes com 13.12 Dor facial persistente idiopatica
sao predominantemente mulheres.

A 13.12 Dor facial persistente idiopdtica pode ser comorbida
com outas condigdes dolorosas como dor disseminada crénica e
sindroma do colon irritavel. Adicionalmente apresenta-se com altos
niveis de comorbilidade psiquiatrica e incapacidade psicossocial.

Parece haver um continuum entre a 13.12 Dor facial persistente
idiopdtica induzida por traumatismo insignificante e a 13.1.2.3
Neuropatia trigeminal pds-traumdtica dolorosa causada obviamente
por uma agressao significativa dos nervos periféricos.
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O termo odontalgia atipica tem sido aplicado a uma dor
continua em um ou mais dentes ou numa cavidade dentaria apds
a extragao, na auséncia de qualquer causa dentaria comum. Esta
pensa-se que seja um subtipo de 13.12 Dor facial persistente
idiopdtica, embora mais localizada, a idade média de inicio é mais
jovem e a distribuicao por género esta mais equilibrada. Baseado na
histéria de traumatismo, odontalgia atipica pode também ser um
subtipo de 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pés-traumadtica dolorosa.
Estes subtipos/formas, se existem, nao foram suficientemente
estudadas para se proporem critérios de diagnéstico.

13.13 Dor neuropatica central
Descricao:

Dor craniocervical unilateral ou bilateral de causa central, com
apresentacao variavel, com ou sem alteracoes sensitivas. Dependendo
da causa, pode ser constante ou remitente e recidivante.

13.13.1 Dor neuropatica central atribuida a
esclerose miltipla (EM)
Descricao:

Dor craniocervical unilateral ou bilateral, com apresentacao
variavel, com ou sem alteracdes sensitivas, atribuida a lesdo
desmielinizante das conexdes ascendentes centrais do nervo trigémeo
numa pessoa com esclerose miiltipla. Geralmente, remite e recidiva.

Critérios de diagnéstico:

A. Dor da cabeca e/ou da face preenchendo o critério C'

B. Foi diagnosticada Esclerose Multipla com demonstragao por
RM de uma lesao desmielinizante no tronco cerebral ou nas
projecdes ascendentes do nucleo trigeminal

C. A dor desenvolveu-se em relagdo temporal com a lesao
desmielinizante ou levou a sua descoberta

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. A dor pode ser paroxistica ou continua.

Comentdrio: Alteracoes sensitivas nao dolorosas (geralmente
disestesia mas também hipostesia, anestesia, hipoalgesia,
parestesias, etc.) podem coexistir com a dor na 13.13.1 Dor
neuropdtica central atribuida a esclerose miltipla.

13.13.2 Dor central pés acidente vascular cerebral
Descricao:

Dor na face e/ou na cabeca, geralmente unilateral, com
apresentacoes variadas envolvendo partes ou toda a regido
craniocervical e associada a alteragcdes da sensibilidade, causada
por acidente vascular cerebral e manifestando-se até 6 meses
apos a ocorréncia deste. Nao é explicavel por uma lesao do nervo
trigémeo periférico ou de outro nervo craniano ou cervical.

Critérios de diagnéstico:
A. Dor da cabeca e/ou da face preenchendo o critério C
B. Ocorreu um acidente vascular cerebral isquémico ou hemorragico
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. dor que se desenvolveu até 6 meses apds o acidente vascular
cerebral
2.imagem' demonstrativa de uma lesao vascular num local
apropriado

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Geralmente RMN.

Comentdrios: A |3.13 Dor central pés acidente vascular cerebral
é atribuida a uma lesao das projecdes ascendentes do ntcleo do
trigémeo. As vias espino-taldmicas cervicais e o processamento
cortical podem também desempenhar papéis significativos. Por
isso, os sintomas podem também envolver o tronco e os membros
do lado afetado.

A dor craniocervical que se segue a uma lesao talamica faz
parte de uma hemissindrome. Com lesées bulbares laterais, a dor
hemifacial pode ocorrer isoladamente, mas, é mais frequentemente
acompanhada por hemidisestesia cruzada.
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14. Outras cefaleias
14.1 Cefaleia ndo classificada noutro local
14.2 Cefaleia nao especificada

Introducao

A fim de tornar esta classificagao exaustiva, existem, em casos
particulares, subcategorias para entidades que cumprem todos,
exceto um dos critérios de diagnéstico de uma cefaleia especifica.
Ainda assim, podem existir cefaleias que nao se enquadram em
nenhum dos capitulos existentes, porque estao a ser descritas
pela primeira vez ou porque simplesmente nao existe informagao
disponivel suficiente. Este capitulo é dedicado a estes tipos e
subtipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia ndo classificada noutro local
Termo previamente utilizado: Cefaleia nao classificada.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia com aspetos caracteristicos sugerindo ser uma entidade
diagnéstica Unica

B. Nao cumpre os critérios para nenhuma das cefaleias descritas
anteriormente.

Comentdrio: Varios novos tipos de cefaleias foram descritos,
pela primeira vez, entre a primeira edicdo da Classificacao

Internacional das Cefaleias e esta terceira edigao. Prevé-se que
havera mais entidades ainda por descrever. Tais cefaleias, até que
sejam classificadas, poderao ser codificadas como 14. | Cefaleia ndo

classificada noutro local.

14.2 Cefaleia ndo especificada

Termo previamente utilizado: Cefaleia nao classificada

Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia esta ou esteve presente
B. Nao ha informagao suficiente que permita classificar a cefaleia

nalgum grupo desta classificacao.

Comentdrio: E evidente que se tem de fazer algum diagnéstico
a um grande nimero de doentes relativamente aos quais ha muito
pouca informagao disponivel, permitindo apenas afirmar que eles
tém uma cefaleia, mas nao qual o tipo de cefaleia. Tais doentes
sao codificados como 14.2 Cefaleia ndo especificada. Contudo, este
cédigo nunca deve ser utilizado como desculpa por nao se obter
informagado detalhada sobre a cefaleia, quando tal informacao esta
disponivel. Devera ser utilizado apenas nas situagées em que tal
informagédo nao pode ser obtida ou porque o doente morreu ou

esta incapaz de comunicar ou nao se encontra acessivel.
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A. Apéndice

A1. Enxaqueca

A2. Cefaleias tipo tensao (critérios alternativos)

A3. Cefaleias trigeminoautonémicas

Ad4. Outras cefaleias primarias

AS5. Cefaleias atribuidas a traumatismo da cabeca e/ou do pescoco

A6. Cefaleias atribuidas a doenca vascular craniana e/ou cervical

A7. Cefaleias atribuidas a patologia intracraniana nao-vascular

A8. Cefaleias atribuidas a uma substancia ou a sua privacao

A9. Cefaleias atribuidas a infecdo

A10. Cefaleias atribuidas a uma perturbacdao da homeostasia

A11. Cefaleias ou dores faciais atribuidas a uma perturbacao do cranio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outras estruturas faciais ou cervicais

A12. Cefaleias atribuidas a perturbacao psiquiatrica
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A1. Enxaqueca
Al.l Enxaqueca sem aura
Al.l.l Enxaqueca sem aura, menstrual pura
Al.l.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruacao
Al.l.3 Enxaqueca sem aura nao-menstrual
Al.2 Enxaqueca com aura
Al.2.0.1 Enxaqueca com aura menstrual pura
Al.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a menstruagao
Al.2.0.3 Enxaqueca com aura ndo relacionada com a menstruacao
Al .3 Enxaqueca crénica (critérios alternativos)
Al.3.1 Enxaqueca crénica com intervalos livres de dor
Al.3.2 Enxaqueca crénica com dor continua
Al.4 Complicagbes da enxaqueca
Al .4.5 Estado de aura de enxaqueca
Al.4.6 Visao de neve
Al .6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a enxaqueca
Al.6.4 Cdlica infantil
Al.6.5 Hemiplegia alternante da infancia
Al.6.6 Enxaqueca vestibular

A2, Cefaleia tipo tensdo (critérios alternativos)
A2.1 Cefaleiatipo tensao episddica pouco frequente (critérios alternativos)
A2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente (critérios alternativos)
A2.3 Cefaleia tipo tensao crénica (critérios alternativos)

A3. Cefaleias trigeminoautonémicas (TAC's)

A3.| Cefaleia em salvas (critérios alternativos)

A3.2 Hemicrania paroxistica (critérios alternativos)

A3.3 Cefaleias nevralgiforme unilaterais de curta duragao (critérios
alternativos)

A3.4 Hemicrania comtinua (critérios alternativos)

A3.6 Cefaleias trigeminoautonémicas indiferenciadas

A4. Outras cefaleias primarias
A4.11 Epicrania fugaz

A5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo

da cabeca e /ou pescoco
AS5.| Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica da cabeca
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo
traumatica da cabeca, moderada ou severa
A5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdao
traumatica da cabecga, ligeira
A5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica da cabeca
A5.2.1.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesao
traumatica da cabeca, moderada ou severa
A5.2.2.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesao
traumatica cranioenceflica, ligeira
A5.7 Cefaleia atribuida a radiocirurgia ao cérebro
A?5.8 Cefaleia aguda atribuida a outra lesao ou outro traumatismo
da cabega e/ou pescoco
A5.9 Cefaleia persistente atribuida a outra lesaio ou outro
traumatismo da cabeca e/ou pescoco

A6b. Cefaleia atribuida a doenca vascular

craniana e/ou cervical

A6.10 Cefaleia persistente atribuida a doenca vascular craniana e/
ou cervical no passado

A7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana
nao vascular
A7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética
A.7.6.3 Cefaleia pés eletroconvulsivoterapia (ECT)
A.7.9 Cefaleia persistente atribuida a patologia intracraniana nao
vascular antiga

A8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua

privacado

A8.4 Cefaleia persistente atribuida ao uso ou a exposicdo a uma
substéncia, no passado

A9. Cefaleia atribuida a infecao
A9.I Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana
A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuida a infecao intracraniana
fungica ou outra infecdo parasitaria, no passado
A9.3 Cefaleia atribuida a infecao por virus de imunodeficiéncia
humana (HIV)

A10. Cefaleia atribuida a perturbacdo da
homeostasia
A10.7 Cefaleia e/ou dor no pescoco atribuida a hipotensao
ortostatica (postural)
A10.8 Cefaleia atribuida a outra perturbagao da homeostasia
A10.8.1 Cefaleia atribuida a viagem no espago
A10.8.2 Cefaleia atribuida a outras perturbacdes metabdlicas
ou sistémicas
A10.9 Cefaleia persistente atribuida a perturbacao da homeostasia,
no passado

A11. Cefaleia ou dor facial atribuida a patologia
do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
perinasais, dentes, boca ou outra estrutura
facial ou cervical
A.11.2 Cefaleia atribuida a patologia do pescoco

All.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical superior

Al1.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical
Al 1.3 Cefaleia atribuida a patologia dos olhos

Al1.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia
Al1.5 Cefaleia atribuida a patologia do nariz ou dos seios peri-

nasais
Al1.5.3 Cefaleia atribuida a patologia da mucosa nasal,
cornetos ou septo nasal

A12. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica

Al12.3 Cefaleia atribuida a perturbagio depressiva

Al12.4 Cefaleia atribuida a perturbagdo de ansiedade de separacao

Al2.5 Cefaleia atribuida a perturbagao de panico

Al12.6 Cefaleia atribuida a fobia especifica

Al2.7 Cefaleia atribuida a perturbacdo de ansiedade social (fobia
social)

A12.8 Cefaleia atribuida a perturbagio de ansiedade generalizada

Al12.9 Cefaleia atribuida a perturbacao de stress pds-traumatico
(PTSD)
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Introducao

Foi adicionado um apéndice, pela primeira vez, na segunda
edicao da Classificagdo Internacional de Cefaleias (ICHD-II). Teve
varios objetivos que se mantém na ICHD-3.

O primeiro objetivo do Apéndice é apresentar critérios de
investigacao para um numero de novas entidades que nao foram
suficientemente validadas pela investigacdo conduzida até entao.
A experiéncia dos especialistas da Comissdo de Classificagdo e
as publicagdes de qualidade variavel sugerem que ha ainda um
nimero de entidades de diagnéstico que acreditamos serem reais,
mas, para as quais € necessario haver mais evidéncia cientifica
antes que possam vir a ser formalmente aceites. Por conseguinte,
tal como aconteceu entre a ICHD-Il e a ICHD-3 beta e ICHD-3,
antecipamos que algumas perturbacées hoje no Apéndice serao
transferidas para o corpo principal da classificagdo na préxima
versao.

Em alguns lugares, o Apéndice apresenta conjuntos de critérios
de diagnéstico alternativos aos do corpo principal da classificacao.
Isto ocorre porque a experiéncia clinica e alguma evidéncia
publicada sugerem que os critérios alternativos poderdo ser
preferiveis, mas, a Comissao ainda nao sentiu que haja evidéncia
suficiente para mudar a classificagao principal.

Finalmente, o Apéndice é usado como o primeiro passo
na eliminacdo de perturbacdes historicamente incluidas como
entidades de diagnéstico em edicdes anteriores da ICHD, mas,
para as quais, ainda nao ha provas publicada de suficiente evidéncia.
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A1 Enxaqueca
Al.l Enxaqueca sem aura
Al.l.l Enxaqueca sem aura menstrual pura

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios, em mulher menstruada,' preenchendo os critérios
para |.| Enxaqueca sem aura e o critério B seguintes:

B. Ocorrendo exclusivamente no dia | = 2 (p. ex: dias -2 a +3)2
da menstruacio' em pelo menos dois de trés ciclos menstruais
e ndo em outras ocasides do ciclo.?

Notas:

|. Para efeitos de ICHD-3, a menstruacdo é considerada
hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo
menstrual normal quer da retirada de progestogénios
exdgenos, como na utilizagdo de contracetivos orais
combinados ou na terapia de substituicao hormonal ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacio é o dia | e o dia anterior é o
dia -1; nao ha dia 0.

3. Para fins de investigacio é recomendado um diario
prospetivo, mas, isso nao é obrigatério para o diagnéstico
clinico da Al.l.l Enxaqueca sem aura menstrual pura.

A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com

menstruacao

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios, em mulher menstruada' preenchendo os critérios
para |.| Enxaqueca sem aura e o critério B seguinte:

B. Ocorrendo no dia | £2 (p. ex: dias -2 a +3) da menstruagio' em
pelo menos dois de trés ciclos menstruais, e adicionalmentre
noutros momentos do ciclo.?

Notas:

|. Para efeitos da ICHD-3, a menstruacio é considerada ser
a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo
menstrual normal quer da retirada de progestogénios
exdgenos, como no uso de contracetivos orais combinados
ou na terapia de substituicado hormonal ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacao é o dia | e o dia anterior é
dia -1; nao ha dia zero.

3.Para fins de investigacio é recomendado um diario
prospetivo, mas, nao é obrigatério para o diagndstico clinico
daAl.l.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagéo.

A1.1.3 Enxaqueca sem aura nao-menstrual

Critérios de diagnéstico:

A. Episddios de cefaleia, em mulher menstruada, preenchendo os
critérios para |.| Enxaqueca sem aura e o critério B seguinte:

B. Os episddios de cefaleia ndo cumprem o critério B para Al.I.|
Enxaqueca sem aura menstrual ou para Al.l.2 Enxaqueca sem
aura relacionada com a menstruagéo.

Nota:
|. Para efeitos de ICHD-3, a menstruagdo é considerada
hemorragia do endométrio resultante de qualquer ciclo
menstrual normal ou da retirada de progestogénios
exégenos, como na utilizacio de contracetivos orais
combinados ou na terapia de substituicao hormonal ciclica.

Comentdrios: Esta subclassificacdo de 1.l Enxaqueca sem
aura é claramente aplicavel apenas a mulheres menstruadas como
definido acima.

As crises de enxaqueca menstrual sao maioritariamente sem
aura. A importancia de distinguir entre Al.l.| Enxaqueca sem aura
menstrual pura e Al.l.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a
menstruacdo é que a profilaxia hormonal é mais suscetivel de ser
eficaz na primeira.

Muitas mulheres referem uma associagcdo excessiva entre as
crises e a menstruagao; para fins de investigacdo, é necessario
confirmar o diagndstico com base em registos diarios prospetivos
de pelo menos trés ciclos menstruais.

O(s) mecanismo(s) da enxaqueca pode ser diferente com a
hemorragia do endométrio resultante do ciclo menstrual normal
da que resulta da suspensao de progestogénios exdgenos (como
ocorre com a contracegao oral combinada e terapia de substituicao
hormonal ciclica). Por exemplo, o ciclo menstrual endégeno
resulta de alteragdes hormonais complexas do eixo hipotaldmico-
pituitario-ovarico, culminando na ovulagdo, que ¢é suprimida pelo
uso de contracetivos orais combinados. Portanto, a investigacdo
deve separar estas subpopulagoes distintas mesmo que os critérios
de diagnéstico nao o faca. As estratégias terapéuticas podem
também ser diferentes para essas subpopulagoes.

Ha alguma evidéncia de que os episédios de enxaqueca
menstrual, pelo menos em algumas mulheres, resultam da
suspensao de estrogénios, embora outras alteracdes hormonais
e bioquimicas neste momento do ciclo possam também ser
relevantes. Quando a enxaqueca menstrual pura ou a enxaqueca
relacionada com a menstruagiao é considerada estar associada a
retirada de estrogénio exdgeno, ambos os cédigos de Al.l.I
Enxaqueca sem aura menstrual pura ou Al.l.2 Enxaqueca sem aura
relacionada com a menstruacdo e 8.3.3 Cefaleia por suspensdo de
estrogénios devem ser usados.

A relacao menstrual pode mudar ao longo da vida reprodutiva
da mulher.

A1.2 Enxaqueca com aura

A1.2.0.1 Enxaqueca com aura menstrual pura

Critérios de diagnéstico:

A. Crises numa mulher menstruada,' preenchendo os critérios
para 1.2 Enxaqueca com aura e o critério B seguinte

B. Ocorrendo exclusivamente nos dias | = 2 (p.ex. dias -2 a +3)?
da menstruacdol em pelo menos dois de trés ciclos menstruais

e em nenhum outro momento do ciclo.?

Notas:

|. Para efeitos da ICHD-3, a menstruacao é considerada ser
a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo
menstrual normal quer da retirada de progestogénios
exdgenos, como no uso de contracetivos orais combinados
ou na terapia de substituicao hormonal ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacao é o dia | e o dia anterior é
dia -I; nao ha dia zero.

w

. Parafins de investigagdo é recomendado um diario prospetivo
mas isso, nao é obrigatério para o diagndstico clinico da
Al.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagdo.
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A1.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a

menstruacao

Critérios de diagnéstico:

A. Crises, numa mulher menstruada,| preenchendo os critérios
para |.2 Enxaqueca com aura e o critério B seguinte

B. Ocorrendo exclusivamente nos dias | * 2 (p.ex. dias -2 a +3)2
da menstruacaol em pelo menos dois de trés ciclos menstruais
e em nenhum outro momento do ciclo.?

Notas:

|. Para efeitos da ICHD-3, a menstruagio é considerada ser
a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo
menstrual normal quer da retirada de progestogénios
exdgenos, como no uso de contracetivos orais combinados
ou na terapia de substituicdo hormonal ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacao é o dia | e o dia anterior é
dia -1; nao ha dia zero.

w

.Para fins de investigacio é recomendado um diario
prospetivo mas isso, ndo é obrigatério para o diagnéstico
clinico da Al.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a
menstruagao.

A1.2.0.3 Enxaqueca com aura ndo-menstrual
Critérios de diagnéstico:
A. Crises, numa mulher menstruada,' preenchendo os critérios de
1.2 Enxaqueca com aura e o critério B seguinte
B. Nao preenchendo o critério B para Al.2.0.1 Enxaqueca com
aura menstrual pura ou Al.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada
com a menstruagdo

Nota:
|. Para efeitos da ICHD-3, a menstruagiao é considerada ser
a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo
menstrual normal quer da retirada de progestogénios
exdgenos, como no uso de contracetivos orais combinados
ou na terapia de substituicao hormonal ciclica.

Comentdrios: Esta subclassificacdo da 1.2 Enxaqueca com
aura é claramente sé aplicavel a mulher menstruada como definida
acima.

As crises de enxaqueca menstrual sao maioritariamente sem
aura. Estes critérios para Al.2.0. | Enxaqueca com aura menstrual
pura e para Al.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a
menstruacdo sao incluidos para permitir que estas subformas
incomuns sejam melhor caraterizadas. Os critérios para
Al.2.0.3 Enxaqueca com aura ndo menstrual sao incluidos como
complemento.

Muitas mulheres referem uma associagcdo excessiva entre as
crises e a menstruacdo; para fins de investigacdo, é necessario
confirmar o diagndstico com base em registos diarios prospetivos
de pelo menos trés ciclos menstruais.

O(s) mecanismo(s) da enxaqueca com a hemorragia do
endométrio resultante do ciclo menstrual normal pode ser
diferente da que resulta da suspenséo de progestogénios exdgenos
(como ocorre com a contracecido oral combinada e terapia de
substituicao hormonal ciclica). Por exemplo, o ciclo menstrual
enddgeno resulta de alteragdes hormonais complexas do eixo
hipotalamico-pituitario-ovarico, culminando na ovulagdo, que é
suprimida pelo uso de contracetivos orais combinados. Portanto,

a investigacdo deve separar estas subpopulagdes distintas mesmo
que os critérios de diagndstico nao o facam.

A1.3 Enxaqueca crénica (critérios
alternativos)
Criérios de diagnéstico alternativos:
A. Cefaleia (tipo enxaqueca ou tipo tensao) durando =15 dias/més
por > 3 meses e preenchendo os critérios B e C seguintes
B. Ocorrendo num doente que tenha tido pelo menos 5 crises
preenchndo os critérios B-D para |.| Enxaqueca sem aura e/ou
os critérios B e C para |.2 Enxaqueca com aura
C. Em =8 dias /més durante > de 3 meses preenchendo qualquer
dos seguintes:
I. Critério C e D para 1.l Enxaqueca sem aura
2. Critério A e C para 1.2 Enxaqueca com aura
3. Critério A e B para 1.5 Provdvel enxaqueca
D. Nao melhor explicada por qualquer outro diagnéstico da
ICHD-3.

A1.3.1 Enxaqueca crénica com periodos sem dor

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para |.3 Enxaqueca crénica e
o critério B seguinte

B. Interrompida por periodos sem dor de > 3 horas em =5 dias /

més desde que nao seja atribuida a tratamento farmacolégico

A1.3.2 Enxaqueca crénica com cefaleia continua

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para |.3 Enxaqueca crénica e
o critério B abaixo

B. Nao interrompido por periodos livres de cefaleia com> 3 horas,
em = 5 dias, por més, a menos que estes sejam atribuidos ao
tratamento medicamentoso.

A1.4 Complicacoes da enxaqueca

A1.4.5 Estado de aura de enxaqueca

Critérios de diagnéstico:

A. Enxaqueca preenchendo os critérios de 1.2 Enxaqueca com aura
ou um dos seus subtipos

B. Pelo menos, trés auras ocorrendo num periodo de 3 dias.

Comentdrio: Outras doencgas neuroldgicas, incluindo a
sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel, a sindrome de
encefalopatia posterior reversivel e a dissecao arterial devem ser
excluidas por investigacao apropriada.

A1.4.6 Visao de neve (enevoada)
Critérios de diagnéstico:
A. Pontos brilhantes, continuos e dindmicos através de todo o
campo visual' e persistindo por > 3 meses
B. Sintomas visuais adicionais de pelo menos dois dos quatro tipos
seguintes:
|. Palinopsia?
2. Fenémeno entépico realcado®
3. Fotofobia
4. Perturbacéo da visao noturna (nictalopia)
C. Sintomas nao consistentes com aura visual tipica da enxaqueca*
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Notas:

|. Os doentes comparam a visao enevoada a televisao estatica
(“nevoeiro televisivo”). Os pontos sao geralmente pretos ou
cinzentos sobre um fundo branco e cinzentos ou brancos
num fundo preto mas, também sdo relatados pontos
transparentes, pontos brancos cintilantes e pontos coloridos.

2. Palinopsia pode ser pés-imagens visual e/ou rasto de objetos
em movimento. As pds-imagem visual sao diferentes das
pds-imagem retiniana que ocorrem sé apds o fitar de uma
imagem de alto-contraste e sao em cor complementar.

3. Estes fenémenos, provenientes da estrutura do préprio
sistema visual, incluindo excessivas imagens flutuantes de
ambos os olhos, excessivo fenémeno entépico de campo
azul (incontaveis pequenos pontos pretos/brancos/cinzentos
ou anéis disparando sobre o campo visual de ambos os olhos
quando no olhar para superficies brilhantes homogéneas tais
como o céu azul), iluminacao espontinea do olho (ondas
coloridas ou nuvens notadas quando se fecham os olhos no
escuro) e fotopsias espontaneas (flaxes de luz brilhante).

4. Como o descrito em 1.2.1 Enxaqueca com aura tipica.

5. Testes oftalmoldgicos normais (Acuidade visual corrigida,
fundoscopia com dilatagao pupilar, exame do campo visual
e eletrorretinografia) e auséncia de ingestio de drogas
psicotrépicas.

Comentdrios: A Al.4.6 Visdo enevoada é incluida de novo
no Apéndice do ICHD-3. Pode nao ser parte do espetro da
enxaqueca, mas, parece ser epidemiologicamente associado com
1.2 Enxaqueca com aura. Para além disso é necessaria a investigacao
sobre se estas perturbacdes tém mecanismos fisiopatolégicos
comuns causando os sintomas visuais mas, entretanto, tem sido
colocada a hipdtese de a hiperexcitabilidade cortical ter um papel
em ambas. Doentes com |. Enxaqueca tém um aumento da
prevaléncia de palinopsia e sensibilidade visual aumentada, fora das
crises: Al.4.6 A Visdo enevoada tem ambos os aspetos palinopsia
e fotofobia. Doentes com Al.4.6 Visdo enevoada e comorbilidade
com |. Enxaqueca tém com mais frequéncia palinopsia, fotopsia
espontanea, fotofobia, nictalopia e tinitos do que os que nao tém
comorbilidade com a enxaqueca.

Duas outras razdes suportam a inclusao da Al.4.6 Visdo
enevoada na ICHD-3. Primeiro, chama a atencdo para esta
condicao e ajuda os médicos a reconhecé-la. Doentes com com
queixas de visao enevoada frequentemente tém uma histéria de |.
Enxaqueca; médicos nao despertados para Al.4.6 Visdo enevoada
nao interpretam estes sintomas como uma aura visual persistente.
Segundo, num argumento similar aplicado a investigacio, estudos
futuros sobre sintomas visuais persistentes necessitam de grupos
de estudo homogéneos; a inclusao dos critérios para Al.4.6
Visdo enevoada torna clara para investigadores a forma como esta
perturbacdo é correntemente definida.

A1.6 Sindromes episédicas que podem ser
associados a enxaqueca

A1.6.4 Célica infantil
Descricao:

Choro frequente e excessivo em bebé que parece saudavel e
bem alimentado.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios recorrentes de irritabilidade, agitagdo ou choro, desde
o nascimento até 4 meses de idade, preenchendo o critério B
B. Ambos os seguintes:
| episédios que duram =3 horas por dia
2. episédios que ocorrem em =3 dias por semana, em =3 semanas
C. Nao atribuida a outra perturbacao

Nota:
|. Em particular, falha na alimentagao deve ser excluida.

Comentdrios: Colica infantil afeta um em cada cinco bebés.
Criangas com cdlicas tém maior probabilidade de desenvolver
mais tarde na vida |.| Enxaqueca sem aura ou |.2. Enxaqueca com
aura. Maes com |. Enxaqueca tém 2,5 vezes maior probabilidade
de ter criangas com cdlicas do que maes sem enxaqueca. Para os
pais com |. Enxaqueca a probabilidade de terem uma crianga com
célicas aumenta duas vezes.

A1.6.5 Hemiplegia alternante da infancia
Descricao:

Episédios infantis de hemiplegia envolvendo cada lado
alternadamente, associadas a uma encefalopatia progressiva,
outros fenémenos paroxisticos e atraso mental.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios recorrentes de hemiplegia alternada entre os dois
lados do corpo e preenchendo os critérios B e C

B. Inicio antes dos |8 meses de idade

C. Pelo menos um outro fenémeno paroxistico esta associado a
crises de hemiplegia ou ocorrendo de forma independente,

D. Evidéncia de défices mental e/ou neurolégico(s)

E. Nao atribuida a outra perturbacio.

Nota:
I. Tal como abalos ténicos, posturas disténicas, movimentos
coreoatetoides, nistagmos ou outras perturbacdes da
motilidade ocular e/ou perturbacées autonémicas.

Comentdrio: Esta é uma doenca neurodegenerativa
heterogénea. Tem sido sugerido, em reunides clinicas, uma
possivel relacdao com a enxaqueca. A possibilidade de se tratar de
uma forma incomum de epilepsia ndo pode ser afastada. Mutacées
no gene ATPIA3 (codificando subunidade a3 da Na*/K* ATPase)
serao responsaveis por, pelo menos, 70% dos casos.

A1.6.6 Enxaqueca vestibular

Termos previamente utilizados: Enxaqueca associada a
vertigem/tontura; enxaqueca associada a vestibulopatia; vertigem
associada a enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos, cinco episédios preenchendo os critérios C e D

B. A histéria atual ou passada de |.| Enxaqueca sem aura ou 1.2
Enxaqueca com aura'

C. Sintomas vestibulares? de intensidade moderada ou grave, com
duracio entre 5 minutos e 72 horas*

D. Pelo menos metade dos episédios estao associados com, pelo
menos, uma das trés caracteristicas de enxaqueca® seguintes:
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|. cefaleia com, pelo menos, duas das quatro caracteristicas
seguintes:

a) localizacao unilateral
b) qualidade pulsatil
¢) intensidade moderada ou grave
d) agravamento pela atividade fisica de rotina

2. fotofobia e fonofobia®

3. aura visual’

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 ou por
outra perturbacio vestibular®.

Notas:

|. Codificar também como o diagnéstico da enxaqueca
subjacente.

2. Sintomas vestibulares, conforme definidos pela Classificacao
Internacional de Perturbagbes Vestibulares da Barany
Society, qualificando-se para o diagndstico Al .6.6 Enxaqueca
vestibular, incluem:

a) vertigem espontanea:

i. vertigem interna (uma falsa sensagdo de automovimento);
ii. vertigem externa (uma falsa sensagdo de que o
ambiente visual esta a girar ou flutuar)

b) vertigem posicional, depois de uma mudanca de posicao
da cabeca;

c) vertigem induzida visualmente, desencadeada por um
estimulo visual em movimento complexo ou amplo;

d) vertigem induzida pelo movimento da cabeca,
ocorrendo durante esse movimento;

e) sensacdo de tonturas induzidas pelos movimentos
da cabeca com nduseas (tontura é caraterizada pela
sensagao de perturbagao da orientacao espacial; outras
formas de tonturas nao sao correntemente incluidas na
classificagdo de enxaqueca vestibular).

3. Os sintomas vestibulares sao graduados como moderados
quando perturbam, mas nao impedem, as atividades
diarias; como graves quando essas atividades tém de ser
interrompidas.

4. A duragao dos episédios ¢é altamente variavel. Cerca de 30%
dos doentes tém episddios com minutos de duragao, 30% tém
episédios com horas de duracio e outros 30% tém episddios
ao longo de varios dias. Os restantes 10% tém episédios com
segundos de duragdo, que tendem a ocorrer repetidamente
durante movimentos da cabega, estimulos visuais ou apés
mudancas de posicao da cabeca. Nestes doentes, a duracao é
definida como o periodo total, durante o qual se repetem os
episddios curtos. Na outra extremidade do espectro, existem
doentes que podem levar 4 semanas a recuperar totalmente
de um episédio. No entanto, o episédio principal raramente
ultrapassa as 72 horas.

(%2}

.Um sintoma é suficiente durante um dnico episédio.
Diferentes sintomas podem ocorrer durante os diferentes
episddios. Os sintomas associados podem ocorrer antes,
durante ou apés os sintomas vestibulares.

6. A histéria e o exame fisico nao sugerem outra perturbagao

vestibular ou tal perturbacio foi admitida, mas, excluida por

investigacdo apropriada ou tal perturbagdo esta presente
como comorbilidade, mas os episédios podem ser claramente
diferenciados. Crises de enxaqueca podem ser induzidos pela
estimulacao vestibular. Contudo, O diagnéstico diferencial

devera incluir outras perturbagdes vestibulares complicadas
pela sobreposicao das crises de enxaqueca.

Comentdrios: uma surpreendentemente elevada prevaléncia
de Al.6.6 Enxaqueca vestibular de 10,3% foi recentemente descrita
entre doentes com enxaqueca em departamentos neuroldgicos
chineses.

Outros sintomas

Sintomas auditivos transitérios, nauseas, vomitos, prostracao
e suscetibilidade ao movimento podem estar associados a Al.6.6
Enxaqueca vestibular. No entanto, como ocorrem também em
varios outros distirbios vestibulares, ndao sao incluidos como
critérios de diagnostico.

Relacdo com a aura da enxaqueca e com a enxaqueca
com aura do tronco cerebral

Tanto a enxaqueca com aura como a enxaqueca com aura do
tronco cerebral (antiga enxaqueca basilar) sao termos definidos
pela ICHD-3. Apenas uma minoria de doentes com Al.6.6
Enxaqueca vestibular experimentam a vertigem no prazo de 5 a
60 minutos, conforme definido para um sintoma de aura. Menos
ainda tém a vertigem imediatamente antes de cefaleia, conforme
exigido para |.2.1.1 Cefaleia com aura tipica. Portanto, os episédios
de Al.6.6 Enxaqueca vestibular nao podem ser considerados como
auras de enxaqueca.

Apesar da vertigem ser relatada por mais de 60% dos doentes
com |.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, a ICHD-3
requer para este diagnéstico, pelo menos, dois sintomas do tronco
cerebral, além dos sintomas visuais, sensitivos ou disfasicos. Menos
de 10% dos doentes com Al.6.6 Enxaqueca vestibular cumprem
estes critérios. Portanto, Al.6.6 Enxaqueca vestibular e 1.2.2
Enxaqueca com aura do tronco cerebral nao sao sinénimos, apesar
de alguns doentes poderem satisfazer os critérios de diagnéstico
para ambas as perturbagoes.

Relacdo com a vertigem paroxistica benigna

Embora Al.6.6 Enxaqueca vestibular possa manifestar-se
em qualquer idade, a ICHD-3 reconhece como mais especifica
da infancia, a 1.6.2 Vertigem paroxistica benigna. O diagnéstico
requer cinco episddios de vertigem, que ocorrem sem aviso
e resolvem espontaneamente, ap6s minutos a horas. Entre os
episédios, exame neurolégico, audiometria, fungdes vestibulares
e EEG devem ser normais. Uma cefaleia pulsatil, unilateral pode
ocorrer durante os episédios, mas nao é um critério obrigatério.
A 1.6.2 Vertigem paroxistica benigna é considerada como uma das
sindromes precursoras de enxaqueca. Contudo, cefaleias tipo
enxaqueca, anteriores nao sao necessarias para o diagndstico.
Dado que a classificagdo de Al.6.6 Enxaqueca vestibular nao
envolve qualquer limite de idade, o diagnéstico pode ser aplicado
a criangas, quando os respetivos critérios sao preenchidos mas,
s6 criancas com diferentes tipos de ataques de vertigem (por
exemplo, episédios de curta duragdo com menos de 5 minutos e
outros de longa duragdo mais duradouros com mais de 5 minutos),
devem receber ambos os diagnésticos.

Sobreposicdo com a doenca de Méniére
I. A enxaqueca é mais comum em individuos com doenca de
Méniere que em controlos saudaveis. Ha muitas descricoes
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de doentes com caracteristicas de doenca de Méniére e
Al.6.5 Enxaquecavestibular. Naverdade, enxaqueca e doenga
de Méniére podem ser herdadas como um conjunto de
sintomas. Perda auditiva flutuante, tinitos e pressao auditiva
podem ocorrer na Al.6.6 Enxaqueca vestibular, mas a perda
de audicdo nao progride para niveis profundos. Da mesma
forma, cefaleias semelhantes a da enxaqueca, fotofobia e
até auras sao comuns durante os episédios de Méniere. A
relagao fisiopatoldgica entre Al.6.6 Enxaqueca vestibular e
doenca de Méniére permanece incerta. No primeiro ano,
apos o inicio dos sintomas, a diferenciacdo entre elas pode
ser um desafio; dado que a doenca de Méniére pode ser
monossintomatica sé com sintomas vestibulares nas fases
iniciais da doenca.

Quando estao satisfeitos os critérios para a doenca de
Méniere, particularmente a perda de audicdo documentada pela
audiometria, esta pode ser diagnosticada, mesmo quando os
sintomas da enxaqueca ocorram durante os episédios vestibulares.
S6 os doentes que tém dois tipos diferentes de crises, um
preenchendo os critérios para Al.6.6 Enxaqueca vestibular e o
outro para doenca de Meniere deverdo ser diagnosticados com
ambas as perturbacdes. Numa futura revisao da ICHD podera
incluir uma sindrome de sobreposicao da Enxaqueca vestibular/
Doenca de Meniére.

enxaqueca devem receber ambos os diagndsticos os doentes
com dois tipos diferentes de episédios, uns preenchendo os
critérios de Al.6.5 Enxaqueca vestibular e outros os da doenca de
Méniéere. A futura revisao da ICHD podera incluir uma sindrome
de sobreposicao enxaqueca vestibular/ doenga de Méniere.
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A2. Cefaleia tipo tensao (critérios
alternativos)

Os seguintes critérios alternativos podem ser aplicados a A2. |
Cefaleias tipo tensdo episédicas pouco frequentes, a A2.2 Cefaleias
tipo tensdo episédicas frequentes, a A2.3 Cefaleias tipo tensdo
crénicas. Definem uma sindrome central de cefaleias tipo tensao.
Por outras palavras, estes critérios sao muito especificos, mas tém
uma baixa sensibilidade.

Critérios alternativos de diagnéstico:

A. Episddios ou cefaleia preenchendo o critério A para (qualquer
entre as 2. | Cefaleias tipo tensdo episédicas pouco frequentes, 2.2
Cefaleias tipo tensdo episédicas frequentes ou 2.3 Cefaleias tipo
tensdo cronicas) e os critérios de B a D seguintes:

B. Episédios ou cefaleia, preenchendo o critério B para (qualquer
entre as 2. | Cefaleias tipo tenséo episédicas pouco frequentes, 2.2
Cefaleias tipo tensdo episodicas frequentes ou 2.3 Cefaleias tipo
tensdo crénicas)

C. A cefaleia tem, pelo menos, trés das seguintes quatro carateristicas:

I. localizagéo bilateral

2. qualidade tipo pressao/aperto (ndo pulsatil)

3. intensidade ligeira a moderada

4. ndo agravada pelas atividades fisicas de rotina, tais como
caminhar ou subir escadas

D. Sem néuseas, vomitos, foto ou fonofobia

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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A3. Cefaleias trigeminoautonémicas
(TAC's)

A3.1 Cefaleia em Salvas (critérios

alternativos)
Critérios de diagnéstico alternativos:
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios B-D
B. Dor unilateral orbital, supraorbital e/ou temporal, severa
ou muito severa, durando de 15-180 minutos (quando nao
tratada)'
C. Qualquer um ou ambos os seguintes:
|. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais, ipsilaterais
a dor de cabeca:
a) injegao conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema palpebral
d) sudorese frontal e facial
e) rubor frontal e facial
f) sensacao preenchimento do ouvido
g) miose e/ou ptose
2. Sensagao de inquietagao ou agitacao
D. Ocorrendo com uma frequencia entre uma em dias alternados
e oito por dia?
E. Nao melhor explicado por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. Durante parte, mas menos de metade do tempo de atividade
da A3.| Cefaleia em salvas as crises podem ser menos severas
e/ou de mais curta ou mais longa duragao.
2. Durante parte, mas menos de metade do tempo de atividade
da A3.| Cefaleia em Salvas as crises podem ser menos
frequentes.

Comentadrio: As opinides estdo divididas sobre a inclusdao dos
critérios (e) e (f) no critério Cl. Os especialistas do grupo de trabalho
acreditam que melhoram a sensibilidade sem perda significativa da
especificidade, mas, um teste de campo formal, nao o confirmou.

A3.2 Hemicrania paroxistica (critérios

alternativos)
Critérios de diagnéstico alternativos:
A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios B-E
B. Dor severa unilateral orbitaria, supraorbitaria e/ou temporal
durando de 2-30 minutos
C. Qualquer um ou ambos os seguintes:
|. pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais a
dor de cabeca:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema palpebral
d) sudorese frontal e facial
e) rubor/calor frontal e facial
f) sensacao de preenchimento do ouvido
g) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitacdo
D. Ocorrendo com a frequéncia de >5 por dia'
E. Totalmente prevenidade com doses terapéuticas de indometacina?
F. Nao melhor explicada por qualquer outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

|. Durante parte, mas menos de metade, do curso de tempo
de atividade da A3.2 Memicrdnia paroxistica, as crises podem
ser menos frequentes.

2. Num adulto, indometacina oral pode ser usada inicialmente
na dose de pelo menos |50mg por dia e aumentada,
se necessario, até 225mg por dia. Doses menores de
manutencao sao por vezes utilizadas.

Comentdrios: As opinides estao divididas sobre a inclusdao
de (e) e (f) no critério Cl. Especialistas no grupo de trabalho
acreditam que eles melhoram a sensibilidade sem significativa
perda da especificidade, mas, testes de campo formais para
suportar a alteracao nos critérios nao foram realizados.

A3.3 Cefaleias unilaterais nevralgiformes

de curta duragédo (critérios alternativos)

Critérios de diagnéstico alternativos:

A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios B-D

B. Cefaleia unilateral moderada a severa com distribuicao orbitaria,
supraorbitaria, temporal e/ou outra distribuicao trigeminal,
durando de 1-600 segundos e ocorrendo como surtos simples,
séries de surtos ou tipo roda-dentada saw-tooth pattern

C. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais autonémicos
cranianos, ipsilaterais a dor:

. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
. congestao nasal e/ou rinorreia

. edema palpebral

. sudorese frontal e facial

. rubor frontal e facial

o U1 AW N

. sensacdo de preenchimento do ouvido

7. miose e/ou ptose
D. Ocorrendo com a frequéncia de pelo menos uma por dia'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. Durante parte mas, menos de metade, do curso de tempo
de atividade da A3.3 Cefaleia nevralgiforme unilateral de curta
duracdo, as crises podem ser menos frequentes.

Comentdrio: As opinides estao divididas sobre a inclusao de
C5 e Cé6. Especialistas no grupo de trabalho acreditam que eles
melhoram a sensibilidade sem significativa perda da especificidade,
mas, testes de campo formais para suportar a alteragdo nos
critérios nao foram realizados.

A3.4 Hemicrania continua (critérios

alternativos)
Critérios de diagnéstico alternativos:
A. Cefaleia unilateral preenchendo os critérios B-D
B. Presente durante >3 meses, com exacerbacdes de intensidade
moderada ou superior
C. Qualquer um ou ambos os seguintes:
|. pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais, ipsilaterais
a dor de cabeca:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema palpebral
d) sudorese frontal e facial
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e) rubor frontal e facial
f) sensacao de preenchimento do ouvido
g) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitacao, ou agravamento da dor
pelo movimento
D. Resposta absoluta a doses terapéuticas de indometacina'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. Num adulto, indometacina oral pode ser usada inicialmente
na dose de pelo menos |50mg por dia e aumentada, se
necessario, até 225mg por dia. Doses de manutengao
menores sao por vezes utilizadas.

Comentdrio: As opinides estao divididas sobre a inclusao de (e)
e (f) no critério Cl. Especialistas no grupo de trabalho acreditam
que eles melhoram a sensibilidade sem significativa perda da
especificidade, mas, testes de campo formais para suportar a
alteracao nos critérios nao foram realizados.

A3.6 Cefaleias trigeminoautonémicas

indiferenciadas
Descricao:

Uma cefaleia semelhante a cefaleia trigémino-autonémica,
ocorrendo em criancas e adolescentes com caracteristicas de uma
perturbagiao nao completamente desenvolvida.

Comentdrios: O desenvolvimento cerebral incompleto
pode alterar a apresentacao das cefaleias trigeminoautonémicas
(TAC’s). Doentes codificados A3.6 Cefaleias trigemino-autonémicas
indiferenciadas deverao, tipicamente, sao criangas ou adolescentes
cujas cefaleias tém caracteristicas fortemente sugestivas de uma
TAC, mas mistas e incompletas, por exemplo, podem ter crises
de cefaleias lateralizadas durando 30 minutos com aspetos
autonémicos, mas sem a resposta esperada a indometacina,
oxigénio ou triptanos.

Sdo necessarios estudos longitudinais para compreender
melhor esta forma de apresentacdo e para propor critérios para
o seu diagndstico.

Bibliografia
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A4. Outras cefaleias primarias

A4.11. Epicrania fugax
Descricao:

Dor de cabega paroxistica breve, com qualidade em guinada,
descrevendo uma trajetdria linear ou em zigue-zague através da
superficie de um hemicranio.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises de dor de cabeca tipo guinada recorrentes, durando | a
10 segundos, preenchendo o critério B

B.A dor é sentida a mover-se através da superficie de um
hemicranio numa trajetéria linear ou em zigue-zague, comecando
e terminando em territdrios de diferentes nervos

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3".

Nota:
I.Uma lesao estrutural devera ser excluida pela histéria,
exame fisico e quando apropriado, pela investigagao.

Comentdrios: Doentes com A4.1 |. Epicrénia fugaz descrevem
a sua experiéncia dolorosa em termos de trajetéria da dor entre
dois pontos distantes na superficie cefalica, com o movimento
desde o inicio ao término, durando apenas alguns segundos. Tal
topografia dindmica é um atributo que diferencia A4.11. Epicrédnia
fugaz de outras cefaleias epicranianas e nevralgias.

Os pontos de inicio e de término permanecem constantes em
cada doente, com a dor geralmente a mover-se da area hemicraniana
posterior para o olho ou nariz ipsilateral mas, a irradiacao posterior
da area frontal ou periorbitaria para a regiao occipital também é
possivel. Em todos os casos, a dor ¢ estritamente unilateral, embora
alguns doentes tenham alternancia de lado.

No fim das crises, podem ocorrer sinais autonémicos ipsilaterais
tais como lacrimejo, hiperemia conjuntival e/ou rinorreia.

Embora as crises sejam maioritariamente espontineas podem
ocasionalmente ser despertadas pelo toque no ponto de inicio,
que pode permanecer sensivel entre as crises.
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AS5. Cefaleia atribuida a lesao ou
traumatismo da cabeca e/ou pescoco

A5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao
traumatica da cabeca

Comentdrio: A convencao atual de que a cefaleia devera
iniciar-se (ou seja, relatada como tendo inicio) dentro de 7 dias
apos o traumatismo craniano (ou conhecimento do traumatismo)
é por vezes arbitraria. Alguns dados sugerem que a cefaleia
possa comegar apds um intervalo mais longo. Nos critérios de
diagnéstico propostos a seguir, o intervalo de tempo maximo
entre a lesdo da cabega e o inicio da cefaleia é colocado em trés
meses, mas, presume-se que as cefaleias que comecam numa
relacao temporam mais préxima tém mais possibilidades de serem
atribuidas ao traumatismo. Estudos futuros deverao continuar a
investigar a utilidade deste e de outros critérios de diagndstico
alternativos para A5. | Cefaleia aguda atribuida a lesGo traumdtica da
cabeca que permita que a cefaleia possa ter inicio de sete dias até
trés meses apds o traumatismo.
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A5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a

lesdo traumatica da cabeca moderada ou grave

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorréncia de traumatismo da cabega associado a, pelo menos,
uma das seguintes caracteristicas:

. perda de consciéncia por >30 minutos

. escala de coma de Glasgow <13

. amnésia pds-traumatica >24 horas

. alteragdo do nivel de consciéncia >24 horas

U A W N

. imagem evidenciando uma lesao traumatica da cabeca, tal
como fratura de cranio, hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral.

C. O inicio da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita como se
se tivesse desenvolvido entre sete dias e trés meses ap6s todas
as seguintes condicdes:

. traumatismo craniana

2.recuperacao da consciéncia apés o traumatismo
cranioencefalico (quando aplicavel)

3. descontinuagao da medicacdo queimpeca a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia ap6s o traumatismo craniano
(quando aplicavel)

D. Qualquer um dos seguintes:

|. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses apds o

traumatismo craniano

2. acefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses apds o

inicio do traumatismo craniano
E. Nao melhor explicada por outro critério de diagnéstico da
ICHD-3.

A5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a
traumatiso craniano ligeiro
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de traumatismo craniano preenchendo ambos os
critérios seguintes:
|. ndo associado a qualquer dos seguintes:
a) perda de consciéncia >30 minutos
b) escala de coma de Glasgow <13
c) amnésia pos-traumatica >24 horas
d) alteracao do nivel de consciéncia >24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesao traumdtica craniana,
tal como fratura de cranio, hemorragia intracraniana e/
ou contusao cerebral
2. associado, imediatamente apds o traumatismo craniano, a
um ou mais dos seguintes sintomas/sinais:
a) confusdo transitéria, desorientacdo ou alteracio da
consciéncia
b) perda de memoéria para eventos imediatamente antes ou
apos o traumatismo craniano
c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cerebral ligeiro:
i. nauseas
ii. vomitos
iii.perturbacdes da visao
iv.tonturas e/ou vertigens
v.desequilibrio na postura e na marcha
vi.perturbacao da concentragio e/ou da memoria
C. O inicio da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita como se

tenha desenvolvido entre sete dias e trés meses apds todas as
seguintes condigbes:

|. traumatismo craniano

2. recuperacao da consciéncia apdés o traumatismo craniano
(quando aplicavel)

3. descontinuacao da medicacao que diminua a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia ap6s o traumatismo craniano
(quando aplicavel)

D. Qualquer um dos seguintes:

|. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses apds o seu
inicio

2. a cefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses apds o
seu inicio

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao

traumatica da cabeca

Comentdrio: A convencdo atual de que a cefaleia devera
iniciar-se (ou ser relatada como se tivesse tido inicio) dentro
de 7 dias apds o traumatismo craniano (ou conhecimento do
traumatismo) é, algo arbitraria. Alguns dados sugerem que a
cefaleia pode comegar um intervalo mais longo. Na seguinte
sugestao de critérios de diagnéstico o intervalo de tempo maximo
entre o traumatismo craniano e o inicio da cefaleia é colocado
em trés meses mas, presume-se que as cefaleias que comegam
numa maior proximidade temporal com o traumatismo tém mais
possibilidade de serem atribuidas ao traumatismo.Estudos futuros
deverao continuar a investigar a utilidade destes e de futuros
critérios de diagnéstico da A5.1 Cefaleia persistente atribuida a
lesdo traumadtica craniana e que permitem que a cefaleia possa ter

inicio para além dos sete dias e até trés meses ap6s o traumatismo.

A5.2.1.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida
a lesdo traumatica craniana moderada ou severa
Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Traumatismo craniano ocorrendo associado a, pelo menos, uma

das seguintes caracteristicas:

. perda de consciéncia por >30 minutos
2. escala de coma de Glasgow (GCS) <13

3. amnésia postraumatica durando >24 horas

4. alteracdo do nivel de consciéncia >24 horas

5. imagiologia evidenciando umalesao traumatica cranioencefalica
tal como fratura de cranio, hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral.

C. A cefaleia é relatada como se tendo desenvolvido entre sete
dias e trés meses apos todas as seguintes condigoes:

|. traumatismo craniano

2. recuperacao da consciéncia apés o traumatismo craniano
(quando aplicavel)

3. descontinuacao da medicacdo que diminua a capacidade
de sentir ou descrever a cefaleia apés o traumatismo
cranioencefalico (quando aplicavel)

D. A cefaleia persiste por > 3 meses apds o seu inicio

E. Nao melhor explicada por outro disgnéstico da ICHD-3.
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A5.2.2.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida

a lesdo traumatica ligeira da cabeca

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Traumatismo da cabeca preenchendo ambos os critérios
seguintes:

|. no associado a qualquer dos seguintes:

a) perda de consciéncia >30 minutos

b) escala de coma de Glasgow (GCS)< |3

c) amnésia postraumatica >24 horas

d) alteracdo do nivel de consciéncia >24 horas

e) imagiologia evidenciando uma lesdo traumatica
cranioencefalica, tal como, fratura de cranio, hemorragia
intracraniana e/ou contusao cerebral

2. associagdo imediata do traumatismo craniano com um ou
mais dos seguintes sintomas/sinais:

a) confusdo mental transitéria, desorientacao ou alteracao
de consciéncia
b) perda de memoéria para eventos imediatamente antes ou
apds o traumatismo da cabeca
c)dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranioenceflico ligeiro:
i. nduseas
ii. vomitos
iii. alteracoes da visao
iv. tonturas e/ou vertigens
v. desequilibrio postural e/ou da marcha
vi. alteracées da meméria e/ou da concentragao
C. A cefaleia é descrita como se tivesse desenvolvido entre sete
dias e trés meses apds todas as seguintes condigoes:

|. traumatismo craniano

2. recuperacdo da consciéncia apés o traumatismo craniano
(quando aplicavel)

3. descontinuacao da medicacao que diminua a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia ap6s o traumatismo craniano
(quando aplicavel)

D. A cefaleia persiste por > 3 meses apds o inicio
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A5.7 Cefaleia atribuida a radiocirurgia ao

cérebro

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia de novo que preencha o critério C

B. Foi realizada radiocirurgia ao cérebro

C. Evidéncia de efeito causal demonstrada por ambas as seguintes
situagoes:
|. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 7 dias apds a radiocirurgia
2. a cefaleia desapareceu num periodo de 3 meses apds a

radiocirurgia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Embora uma cefaleia de novo tenha sido descrita
apos radiocirurgia, a maioria dos estudos nao fornecem descrigoes
detalhadas das suas caracteristicas clinicas; nem é geralmente
claro se a cefaleia que ocorre apds a radiocirurgia representa uma
exacerbacao de uma cefaleia subjacente ou constitua um novo tipo
de cefaleia. Nos casos em que nao existia historia prévia de cefaleia,
a sindrome foi de curta duracao, ocorrendo mais de um ano apds
a intervencao, assemelhando-se a enxaqueca ou cefaleia explosiva.

Contudo, a relagdo causal entre essas cefaleias e os procedimentos
radiocirdrgicos que as precedem foram muito duvidosas. Sio
necessarios cuidadosos estudos prospetivos controlados para
determinar se A5.7 Cefaleia atribuida a radiocirurgia ao cérebro
existe como entidade e, no caso de existir, como se relaciona com
o tipo e localizagdo da lesao irradiada e/ou com a dose e o campo
de radiacao utilizados.

A5.8 Cefaleia aguda atribuida a outra
lesdo ou outro traumatismo da cabeca e/
ou pesco¢go
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesao ou traumatismo craniano e/ou cervical de
um tipo nao descrito anteriormente
C. Evidéncia de causa demonstrada por qualquer uma ou ambas
as seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
o traumatismo ou a lesdo
2. existe outra evidéncia comprovativa de relacao causal com o
traumatismo ou a leséo.
D. Um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu dentro de 3 meses apés o seu inicio
2. a cefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses desde o
seu inicio
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A5.9 Cefaleia persistente atribuida a outro
traumatismo ou agressiao da cabeca e/ou

pescoco
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia traumatismo ou agressio da cabeca e/ou do
pescogo cranioencefalico e/ou cervical de tipo nao descrito
anteriormente
C. Evidéncia causa demonstrada por qualquer ou ambas as
seguintes situagoes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
O traumatismo ou agressao
2. existe outra evidéncia de relacdo causal com o traumatismo
ou a lesao
D. A cefaleia persiste por> 3 meses apds o seu inicio
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Ab. Cefaleia atribuida a doenca
vascular craniana e/ou cervical

A6.10 Cefaleia persistente atribuida a
doenca vascular craniana e/ou cervical, no
passado

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6. Cefaleia atribuida
a doenca vascular craniana e/ou cervical ou a um dos seus
subtipos ou subformas e preenchendo o critério C

B. A doenca vascular cerebral ou cervical causadora das cefaleias
foi efetivamente tratada ou desapareceu espontaneamente

C. A cefaleia tenha persistido por > de 3 meses ap6s tratamento
efetivo ou remissao espontanea da doenca vascular

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: A6.10 Cefaleia persistente atribuida a doenca
vascular craniana ou cervical prévia, estd pouco documentada;
se existe, € necessaria mais investigacdo para definir melhores
critérios de causalidade.

A7. Cefaleia atribuida a patologia
intracraniana nao vascular

A7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética

A7.6.3 Cefaleia pos eletroconvulsivoterapia (ECT)

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C

B. Foi feito um curso de tratamento de eletroconvulsivoterapia (ECT)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se apés =50% das sessoes de ECT
2. cada cefaleia desenvolveu-se dentro de 4 horas apés a ECT
3. cada cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apés a ECT

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Descricoes precisas de cefaleias associadas a
electroconvulsivoterapia ECT sao raras. Num ensaio cego simples
comparativo do eletriptano e paracetamol 20 de 72 doentes
(28%) tiveram cefaleias, mas, estas nao foram nao foram bem
caraterizadas (sé a localizacao e a qualidade da dor foram avaliadas)

Os dados publicados nao sao adequados para definir a A.7.6.3
Cefaleia pos electroconvulsivoterapia (ECT) operacionalmente e nao
tem havido estudos de validagdo dos critérios propostos desde que
a ICHD-3 beta foi publicada.

A7.9 Cefaleia persistente atribuida a

patologia intracraniana nao vascular antiga

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 7. Cefaleia atribuida
a patologia intracraniana ndo vascular ou a um dos seus tipos,
subtipos ou subformas, e preenchendo o critério C

B. A patologia intracraniana nao vascular causadora da cefaleia foi
tratada eficazmente ou regrediu espontaneamente

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses apds tratamento eficaz ou
remissao espontdnea da patologia nao vascular

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Sabe-se da experiéncia clinica que uma cefaleia
persistente pode ocorrer apés uma patologia intracraniana nao
vascular anterior (e resolvida); até certo ponto tais cefaleias tém
sido demonstradas apés 7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo
intracraniana idiopdtica e 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensédo
intracraniana espontdnea. Contudo, A7.9 Cefaleia persistente
atribuida patologia intracraniana ndo vascular no passado esta pouco
documentada. E necesséria mais investigacdo para estabelecer

melhores critérios para a causalidade.

Bibliografia
Belcastro V, Striano P Kasteleijn-Nolst Trenite” DGA, et al. Migralepsy,

W

hemicrania epileptica, post-ictal headache and ictal epileptic
headache””: A proposal for terminology and classification revision. J
Headache Pain 2011 ; 12 : 289-294.

Canuet L, Ishii R, Iwase M, et al. Cephalic auras of supplementary motor
area origin: An ictal MEG and SAM (g2) study. Epilepsy Behav 2008; 13:
570-574.

Dinwiddie SH, Huo D and Gottlieb O. The course of myalgia and headache
after electroconvulsive therapy. | ECT 2010; 26:116—120.

Kertesz DP, Trabekin O and Vanetik MS. Headache treatment after
electroconvulsive treatment: a single-blinded trial comparator between
eletriptan and paracetamol. | ECT 2015; 31: 105-109.

Mendez MF, Doss RC, Taylor JL and Arguello R. Relationship of seizure
variables to personality disorders in epilepsy. | Neuropsychiatry Clin
Neurosci 1993; 5: 283-286.

Parisi P Striano P, Kasteleijn-Nolst Trenite DGA, et al. “Ictal epileptic
headache”: Recent concepts for new classification criteria. Cephalalgia
2012; 32: 723-724.

Schweder L), Wahlund B, Bergsholm P and Linaker OM. Questionnaire
study about the practice of electroconvulsive therapy in Norway. | ECT
2011; 27: 296-299.

Siegel AM, Williamson PD, Roberts DW, et al. Localized pain associated with
seizures originating in the parietal lobe. Epilepsia 1999; 40: 845-855.
Young GB and Blume WT. Painful epileptic seizures. Brain 1983;106: 537—

554.

A8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou a sua privacao

A8.4 Cefaleia persistente atribuida ao
uso ou a exposicao a uma substancia no
passado

Codificada noutro local:

Como 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 8.1 Cefaleia atribuida
ao uso ou d exposicdo a uma substdncia ou a um dos seus subtipos
e preenchendo o critério C

B. Cessou o uso ou a exposigao a essa substancia

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses depois da cessacao da
exposicao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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A9. Cefaleia atribuida a infecao

A9.1 Cefaleia atribuida a infecao
intracraniana

A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuida a infecdo
intracraniana fingica ou outra infecdo parasitaria, no
passado

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente preenchendo critérios de 9.1.3 Cefaleia
atribuida a infecdo intracraniana fiingica ou outra infecdo
parasitdria e preenchendo o critério C

B. Infecao intracraniana flngica ou outra infecao parasitaria
resolvida

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses apds a resolucao da infecao
intracraniana fingica ou outra infecdo parasitaria

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 e uma
hidrocefalia foi excluida por neuroimagem.

A9.3 Cefaleia atribuida a infecdo por virus
de imunodeficiéncia humana (HIV)
Codificada noutro local:

A cefaleia ocorrendo em doentes com infecdo por HIV mas
causada por uma infegdo oportunista especifica deve ser classificada
e codificada de acordo com essa infecao. A cefaleia causada pelo
uso de drogas antirretrovirais devera ser codificada como 8.1.10
Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacdo ndo destinada ao
tratamento das cefaleias.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. demonstrada infecdo sistémica por HIV
2. excluida outra infecao sistémica e/ou intracraniana
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da infecao por HIV
2. a cefaleia desenvolveu-se ou agravou significativamente em
relagdo temporal com o agravamento da infegdo por HIV
como indicado pela contagem de células CD4 e/ou carga viral
3. a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria da
infecdo por HIV como indicado pela quantificacao de células
CD4 e/ou carga viral
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A razao para a separagao de A9.3 Cefaleia
atribuida a infecdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV) das
cefaleias atribuidas a outra infecées é de trés ordens:

a) A infecao por HIV é sempre sistémica e dentro do sistema

nervoso central

b) A infecao dentro do sistema nervoso central pode progredir

pode progredir independentemente da infecdo sistémica

c) A infecao por HIV ainda nao é curavel

A cefaleia é reportada mais de metade da populacao infetada
pelo HIV/sindroma de imunodeficiéncia adquirida (AIDS) e pode
ser parte da sintomatologia de ambas as infecoes HIV aguda e
crénica (através de meningite asética e mecanismos similares).

Nao obstante, a A9.3 Cefaleia atribuida a infecdo pelo virus da
imunodeficiéncia humana (HIV) permanece dentro do Apéndice
porque é extremamente dificil distinguir entre a cefaleia atribuida
puramente a infecdo pelo HIV das cefaleias semelhantes as
primarias referidas por muitos dos doentes HIV. A aplicacdo destes
critérios em estudos prospetivos pode fornecer evidéncia mais
conclusiva.

Em muitos casos, a A9.3 Cefaleia atribuida ao virus da
imunodeficiéncia humana (HIV) é em moedeira e bilateral ou tem
aspetos de uma cefaleia primaria (1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia
tipo tensdo). A severidade, frequéncia e a incapacidade que lhe é
atribuida parece estar associada com a severidade da infecao por
HIV como indicado pela contagem de células CD4 e/ou a carga
viral, mas, ndo com a duracao da infegdo por HIV ou o niimero de
medicamentos antirretrovirais prescritos.

S6 uma minoria de doentes HIV tém cefaleias atribuiveis a
infecées oportunisticas, provavelmente como consequéncia da
disponibilidade de medicacao antiretrovirica altamente ativa.

Durante a infecdo por HIV, podem desenvolver-se meningite
e/ou encefalite associadas com infecbes oportunistas ou podem
desenvolvr-se neoplasias. As infecbes intracranianas mais
frequentemente associadas a infecdo por HIV e causadoras de
cefaleias sao a toxoplasmose e a meningite criptocécica. A cefaleia
ocorrendo em doentes com infecdo por HIV, mas atribuida a uma
infecao oportunista especifica devera ser codificada de acordo com
essa infegao.

Os farmacos antirretrovirais podem também causar cefaleias.
Nesses casos, a cefaleia deverd ser codificada como 8.1.11
Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacdo ndo destinada ao

tratamento das cefaleias.
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A10. Cefaleia atribuida a perturbacao
da homeostasia

A10.7 Cefaleia e/ou dor no pescoco

atribuida a hipotensao ortostatica
(postural)
Descricao:

Dor, predominantemente na parte posterior do pescoco,
mas, por vezes, irradiando para a regiao occipital (distribuicao em
“cruzeta”), atribuida a hipotensao postural e desenvolvendo-se
apenas na posicao ereta.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotensao ortostatica (postural) foi demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por dois dos seguintes:
|. cefaleia que se desenvolve exclusivamente durante a postura
ereta
2. cefaleia que melhora espontaneamente na posicao horizontal
3. cefaleia que predomina na parte posterior do pescoco, por
vezes, irradiando para a regiao occipital (distribuicdo em
“cruzeta”)
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Quando especificamente inquiridos, 75% dos
doentes com hipotensao ortostatica referem dor no pescoco.

A10.8 Cefaleia atribuida a outra
perturbacdo da homeostasia

A10.8.1 Cefaleia atribuida a viagem no espaco
Descricao:

Cefaleia inespecifica causada por viagem no espaco. A maioria
dos episddios de cefaleias nao esta associada a sintomas de enjoos
de viagem no espaco.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. A pessoa esta a viajar no espago

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. a cefaleia ocorre exclusivamente durante a viagem no espaco
2. a cefaleia melhora espontaneamente no retorno a terra

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Dos 16 homens e uma mulher astronautas que
participaram num estudo, 12 (71%) referiram, pelo menos, um
episédio de cefaleia experimentado, enquanto estavam no espago,
e que nao sofriam de cefaleias, quando estavam em terra.

A10.8.2 Cefaleia atribuida a outras perturbacdes

metabélicas ou sistémicas

Podem ocorrer cefaleias atribuidas as seguintes perturbacoes,
embora néo estejam suficientemente validadas:

anemia, insuficiéncia adrenocortical, deficiéncia mineralocorticoide,
hiperaldosteronismo, policitemia, sindrome de hiperviscosidade,
purpura trombocitopénica trombdtica, plasmaferese, sindrome
dos anticorpos anticardiolipina, Doenca de Cushing, hiponatremia,

hipertiroidismo, hiperglicemia, hipercalcemia, lupus eritematoso
sistémico, sindrome da fadiga crénica, fibromialgia.

Sado necessarios estudos prospetivos bem controlados para
definir mais claramente a incidéncia e as carateristicas das cefaleias
que ocorrem em associacao com estas perturbagdes. Em cada
caso, s6 deverdo ser avaliados aqueles doentes que obedecam
bem aos critérios de diagndstico estabelecidos para as referidas
perturbagodes.

A10.9 Cefaleia persistente atribuida a
perturbacio da homeostasia no passado

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 10. Cefaleia atribuida
a perturbacao da homeostasia e preenchendo o critério C

B. A perturbacdo da homeostasia causadora da cefaleia foi
efetivamente tratada ou regrediu espontaneamente

C. A cefaleia persiste por >3 meses ap6s o tratamento efetivo ou a
remissao espontanea da perturbagiao da homeostasia

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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A11. Cefaleia ou dor facial atribuida
a patologia do cranio, pescoco,
olhos, ouvidos, nariz, seios
perinasais, dentes, boca ou outra
estrutura facial ou cervical

A11.2 Cefaleia atribuida a patologia do
pescoco

A11.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia
cervical superior

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia e/ou dor cervical preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica e radiolégica de radiculopatia C2 ou C3
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|. pelo menos dois dos seguintes:
a. a dor desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da radiculopatia, ou levou a sua descoberta
b. a dor melhorou ou agravou significativamente a par da
melhoria ou agravamento da radiculopatia
c. a dor é temporariamente abolida pela anestesia local de
uma raiz nervosa relevante
2. a dor de cabeca é ipsilateral a radiculopatia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: A dor é geralmente posterior, mas pode irradiar
para regides mais anteriores. Por vezes, ha dores lancinantes numa
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das areas inervadas pelas raizes cervicais superiores de um ou de
ambos os lados, geralmente nas regides occipital, retroauricular ou
cervical posterior superior.

A11.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial
cervical

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia e/ou dor no pescoco preenchendo o critério C
B. Demonstrada dor miofascial nos misculos do pescoco, incluindo
zonas gatilho reprodutiveis
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. qualquer um ou ambos os seguintes:
a. A dor desenvolveu-se em relacdo temporal com o inicio
da perturbacao dolorosa miofascial cervical
b. A dor melhorou significativamente a par da melhoria da
perturbagao dolorosa miofascial cervical
2. sensibilidade dolorosa despertada por pressao dos musculos
cervicais implicados
3. a dor é temporariamente abolida por injecoes de anestésico
local nas zonas gatilho ou por massagem nas zonas gatilho
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: A dor miofascial e as suas relacbes com as
chamadas “zonas gatilho” sdo controversas. Tem sido dificil
demonstrar consistentemente as chamadas zonas gatilho e a
resposta ao tratamento € variavel.

A11.3 Cefaleia atribuida a patologia dos
olhos

A11.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou

heterotropia
Descricao:

Cefaleia causada por estrabismo latente ou persistente (vesgo),
geralmente ocorrendo ap6s tarefas visuais prolongadas.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Identificada heteroforia or heterotropia com, pelo menos, um
dos seguintes sintomas:
|. visdo enevoada
2. diplopia
3. dificuldade alterar o foco de perto para longe e/ou vice versa
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes aspetos:
I. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da heteroforia e/ou heterotropia, ou levou a sua descoberta
2. A cefaleia melhorou significativamente apés a corregao da
heteroforia e/ou heterotropia
3. A cefaleia é agravada por tarefas viisuais sustentadas
4. A cefaleia é aliviada pelo fecho de um olho e/ou a
descontinuagao da tarefa visual
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Ha um certo nimero de casos que suportam a
Al1.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia mas, por

outro lado pouca evidéncia para esta causar a cefaleia. Foi entao
movida para a Apéndice ficando dependente de estudos mais
formais. Doentes com Al |.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou
heterotropia, se esta existir, deverao procurar o conselho de um
oftalmologista.

A11.5 Cefaleia atribuida a patologia do
nariz e seios perinasais

A11.5.3 Cefaleia atribuida a patologia da

mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, de endoscopia nasal e/ou de imagem de um
processo hipertréfico ou inflamatério dentro da cavidade nasal'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da lesao intranasal ou levou & sua descoberta
2. a cefaleia melhorou ou piorou significativamente a par da
melhoria (com ou sem tratamento) ou o agravamento da
lesao nasal
3. a dor melhora significativamente com a anestesia local da
mucosa na regiao da lesao
4. a cefaleia ¢ ipsilateral ao local da lesdo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

|. Sao exemplos a concha bolhosa e o esporao do septo nasal.

A12. Cefaleia atribuida a doenca
psiquiatrica

Introducéo:

Varias perturbagcdes psiquiatricas estao frequentemente
associadas a cefaleias, mas falta a evidéncia de relagao causal. Na
grande maioria dos casos, provavelmente, a cefaleia associada com
estas perturbacdes reflete etiologias ou fatores de risco subjacentes
comuns, em vez de uma relacdo causal. Contudo, para se fazer
qualquer dos diagnésticos listados abaixo, uma relagdo causal
entre a cefaleia e a doenga psiquiatrica em questao devera ser
estabelecida. Entdo, a cefaleia ou se desenvolve simultaneamente
com a doenca psiquiatrica ou piora significativamente apds a
doenca psiquiatrica se tornar evidente.

Biomarcadores definitivos e provas clinicas da causalidade da
cefaleia sdo dificeis de obter e o diagnéstico sera frequentemente
de exclusdo. Por exemplo, numa crianca com uma perturbagao
de ansiedade de separacao, a cefaleia devera ser atribuida a essa
perturbagdo apenas naqueles casos em que ocorre exclusivamente
no contexto de separacao ou atual, sem qualquer outra melhor
explicacdo. Similarmente, num adulto com perturbacao de panico,
a cefaleia devera ser atribuida a essa perturbacao, exclusivamente,
sé naqueles casos em que ela ocorre como um dos sintomas do
ataque de panico.

Os seguintes critérios sdo oferecidoos como um conjunto
de critérios candidatos para facilitar a investigacao das possiveis
relacdes causais entre algumas perturbacdes psiquiatricas e as
cefaleias. Nao se recomenda que sejam usadosna pratica clinica
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de rotina para descrever a associagdo entre uma cefaleia e
perturbagdes psiquiatrica concomitantes.

A12.3 Cefaleia atribuida a perturbacao

depressiva

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Uma perturbacao depressiva major (episédio Unico ou
recorrente) ou uma perturbacao depressiva persistente foi
diagnosticada de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante os episddios
depressivos

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Muitos antidepressivos, especialmente os
antidepressivos triciclicos, sao eficazes no tratamento das cefaleias
mesmo na auséncia de depressdo. Isto torna dificil determinar
se a remissao ou melhoria da cefaleia associada a depressao
tratada com um antidepressivo triciclico é, de facto, evidéncia
de causalidade. A remissao da cefaleia é mais sugestiva de causa
psiquidtrica, quando uma perturbacdo depressiva major melhora
sob tratamento com outro tipo de antidepressivos menos eficazes
no tratamento da cefaleia.

A12.4 Cefaleia atribuida a perturbacao de

ansiedade de separacao

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbagdo de ansiedade de separagao de
acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente no contexto de separacao atual ou
ameaga de separagao de casa ou das pessoas de maior vinculagao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: A perturbacdo de ansiedade de separagao é
persistente, durando tipicamente pelo menos 6 meses, embora
uma duragao mais curta possa ser consistente com os critérios de
diagnéstico em casos de inicio agudo ou exacerbagao de sintomas
severos (por exemplo: recusa em ir a escola, ou incapacidade
completa de se separar de casa ou de figuras de vinculagao). A
perturbagao causa sofrimento clinico significativo e/ou perda de
capacidade nas areas social, académica, ocupacional e/ou outras
areas de funcionamento.

A12.5 Cefaleia atribuida a perturbacao de

panico

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Crises de panico recorrentes e inesperadas cumprindo os
critérios da DSM-5 para perturbagao de panico

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante as crises de panico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A12.6 Cefaleia atribuida a fobia especifica

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Uma fobia especifica foi diagnosticada de acordo com os
critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente quando o doente é exposto
ou antecipa exposicao a estimulos fébicos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrio: As fobias especificas tipicamente duram seis ou
mais meses, causando sofrimento e/ou incapacidade clinicamente
significativos em 4areas, tais como a social, ocupacional e outras
importantes areas funcionais.

A12.7 Cefaleia atribuida a perturbacao de

ansiedade social (fobia social)

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbacao de ansiedade social (fobia social)
de acordo com os critérios de diagnésticos da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente, quando o individuo esta
exposto ou antecipa a exposicao a situagoes sociais

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Na perturbacio de ansiedade social (fobia
social) existe um medo ou ansiedade acentuados, relativamente a
uma ou mais situacoes sociais nas quais o individuo fica exposto a
um possivel escrutinio dos outros. O medo ou a ansiedade estdo
em despropor¢do com a ameaca colocada pela situacdo social.
Exemplos incluem interagbes sociais (como uma conversa), ser
observado (por exemplo, a comer ou beber) ou falar em publico
(como por exemplo, fazer um discurso). As pessoas (ele ou ela)
temem comportar-se de uma maneira que demonstrem sintomas
de ansiedade que lhes possam causar avaliacdes negativas pelos
outros (como por exemplo, serem humilhados, embaragados ou
rejeitados) ou temem ofender os outros. Nas criancas, o medo
ou ansiedade podem traduzir-se por choro, crises de célera,
bloqueio de movimentos, agarrar-se a uma pessoa ou objeto,
comportamento retraido e impossibilidade de falar em publico.

A perturbagao é persistente, durando tipicamente 6 meses ou

mais.

A12.8 Cefaleia atribuida a perturbacao de

ansiedade generalizada

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbacao de ansiedade generalizada de
acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre apenas durante os periodos de ansiedade

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Os doentes com perturbacdo de ansiedade
generalizada apresentam preocupacdo e ansiedade excessivas
(expetativa apreensiva) relacionadas com duas (ou mais) areas de
atividade ou eventos (exemplo: familia, satide, finangas, problemas
da escola/trabalho), na maioria dos dias, durante 3 meses ou mais.
Os sintomas podem incluir inquietacdo ou sensacdo de excitagao
tensao ou nervosismo ou tensao muscular. O comportamento
associado a esta perturbagdo inclui evitamento das atividades
ou eventos com desfecho eventualmente negativo, marcada
demora no comportamento ou tomada de decisdes devido as
preocupagdes, e procura repetida de protecdo por causa das
preocupacoes.
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A12.9 Cefaleia atribuida a perturbacdo de

stresse poés-traumatico (PTSD)

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbacao de stresse pés-traumatico (PTSD)
de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia desenvolveu-se pela primeira vez apds a exposicao
ao stresse traumatico e ocorre exclusivamente no contexto de
outros sintomas de PTSD'

D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-32

Notas:
|. A cefaleia pode ocorrer, por exemplo, durante exposicao as
recordacdes do trauma.
2.Em particular, Al2.3 Cefaleia atribuida a perturbacdo
depressiva

Comentdrios: A exposicdo a morte ou ameaca de morte,
lesdo séria ou violagdo sexual podem ocorrer diretamente,
vivendo o acontecimento ou podem ocorrer de forma indireta:
testemunhando o evento; tomando conhecimento de que
o evento ocorreu com um familiar ou amigo préximos; por
exposicao repetida ou extrema a detalhes adversos relacionados
com o evento (exemplo: os primeiros a recolher despojos
humanos; agentes policiais repetidamente expostos a pormenores
relacionados com abuso infantil). Isto nao se aplica a exposicao
através dos meios de comunicagdo eletrénicos, televisao, filmes
ou imagens, a menos que esta exposicao esteja relacionada com
o trabalho.

Dada a alta frequéncia de comorbilidade depressiva associada
com a perturbacio de sresse pds-traumatica (PTSD), o diagnéstico
de Al2.9 Cefaleia atribuida ao stresse péstraumatico deve ser
reservado apenas, para os doentes cuja cefaleia nao seja explicada
pela depressao concomitante (p.ex: casos de cefaleia atribuida ao
PTSD em doentes sem comorbilidade depressiva).
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Definicio de Termos

Acompanhantes (sintomas): Sintomas que tipicamente
acompanham em vez de precederem ou seguirem a cefaleia.
Na enxaqueca, por exemplo, os mais frequentes sintomas
acompanhantes sdo a nausea, os vomitos, fotofobia e fonofobia.

Alodinia: Sensagao de desconforto ou dor (gb) surgindo de um
estimulo que normalmente, nao sera suficiente para ter esse
efeito. E distinto de hiperalgesia (qv).

Anorexia: Perda de apetite e aversao aos alimentos em grau ligeiro.

Atribuida a: Este termo na ICHD-3 descreve a relacdo entre
uma cefaleia secundaria (qv)a secondary headache (qv) and the
disorder believed to cause it. It requires fulfilment of criteria
establishing an accepted level of evidence of causation.

Aura: Sintoma inicial de uma crise de enxaqueca com aura,
sendo a manifestacdo de uma disfuncao cerebral focal. A aura
tipicamente dura 20 a 30 minutos e precede a cefaleia. Veja
também: sintomas focais, prédromos, sintomas premonitérios,
sintomas de alarme e sintomas neuroldgicos.

Cefaleia: Dor localizada acima da linha orbitomeatal.

Cefaleia (perturbacao): Cefaleia ou perturbacdo de cefaleia,
nao causada por ou atribuida a outra perturbacao. Deve ser
distinguida da perturbacao por cefaleia secundaria.

Cefaleia em salvas (crise): Um periodo de dor continua durando
de 15-180 minutes.

Cefaleia em salvas (periodo de salvas): O tempo durante o
qual regularmente ocorrem crises de cefaleias em salvas
(também referido como periodo de salvas), pelo menos, em
dias alternados.

Cefaleia em salvas (periodo de remissao de salvas): O tempo
durante o qual as crises espontaneamente deixam de ocorrer
e nao podem ser desencadeadas com alcool ou nitroglicerina.
Para ser cosiderada uma remissao o periodo livre de crises
devera exceeder 3 meses (ver também periodo de remissao
de salvas).

Cefaleia secundaria (perturbagao): Cefaleia ou perturbacao de
cefaleia causada por outra perturbacao subjacente. Na ICHD-
3, as cefaleias secundarias sao atribuidas a uma perturbacao
causal. secondary headaches are attributed to the causative
disorder. As cefaleias secundarias sao distinguidas das cefaleias
primarias (qb). Uma cefaleia secundaria pode ter carateristicas
de uma cefaleia primaria mas também preenche os critérios de
causalidade para outra perturbacao.

Central (dor neuropatica): Dor (gb) causada por uma lesao
ou doenca do sistema nervoso somatosensitivo central (ver
também dor neuropatica).

Cintilacao: Alucinacdes visuais que sdo brilhantes e variam de
intensidade, geralmente, cerca de 8 a 10 ciclos por segundo.
Sao tipicas da enxaqueca com aura (gb).

Crise de cefaleia: dor (gb) localizada na cabega, acima da linha
orbitomeatal e/ou sulco nucal.

Crise de cefaleia em salvas: Episédio de dor continua, durando
15-180 minutos.

Periodo de salvas: tempo durante o qual as crises de cefaleias em
salvas ocorrem regularmente e, pelo menos um, em dias alternados.

Croénico: Referindo-se a dor, crénico significa de longa duracao,
especificamente, por um periodo excedendo trés meses.
Em terminologia de cefaleias, mantém este significado para
as cefaleias secundarias (nomeadamente, para as atribuidas a

infecdo) em que a perturbagao causal é em si mesma crénica.
Neste sentido, crénico é distinto de persistente (gb). Para as
cefaleias primarias que sao geralmente episddicas (qb), crénico
é usado sempre que as crises de cefaleias ocorram (gqb) em
mais dias sim do que ndo por periodos superiores a trés
meses. As cefaleias trigeminoautonomicas sdo uma excecao:
nestas perturbacdes, o adjetivo crénico nao é usado até que a
perturbacao fique sem remissao por mais de um ano.

Dias de cefaleias: Nimero de dias, em todo ou parte do dia,
afetados por cefaleias, durante o tempo de observagao
(geralmente um més).

Dor: De acordo com a definicio da IASP: uma sensagdo
desagradavel e uma experiéncia emocional associada a lesao
tecidular potencial ou atual ou descrita em termos de tal lesao
(ver também dor branda, dor neuropatica, dor neuropatica
central e dor neuropatica periférica).

Dor branda (tenderness): Uma sensacao de desconforto oud
or causada pela pressao direta tal como é aplicada durante a
palpacao (gb).

Dor em punhalada: Dor stbita durando um minuto ou menos
(geralmente um segundo ou menos).

Dor facial: Dor abaixo da linha orbitomeatal, acima do pescoco e
até aos pavilhées auriculares.

Dor neuropatica central: Dor causada por uma lesao ou
doenga do sistema somatossensitivo central (veja também Dor
neuropatica).

Dor neuropatica periférica: Dor causada por uma lesdo ou
doenca do sistema somatossensitivo periférico (ver também
dor neuropatica).

Duracao da crise: O tempo desde o inicio até ao fim da crise

de cefaleia (ou dor) que preencha os critérios de um tipo ou
subtipo particular de cefaleia.
Apbds enxaqueca ou cefaleia em salvas, uma dor de cabega de
pouca intensidade, nao pulsatil sem sintomas acompanhantes
pode persistir, mas isso nao faz parte da crise e nao ¢ incluida
na sua duracao. Se o doente adormece durante uma crise e
acorda aliviado, a duragao é até a hora de acordar. Se uma
crise de enxaqueca é aliviada com sucesso pela medicacao,
mas os sintomas regressam dentro de 48 horas, esta pode
corresponder a uma recidiva da mesma crise ou a uma nova
crise. E necessario avaliar para fazer a distingio (veja também
frequéncia das crises).

Episédica: Recorrente e remitente segundo um padrao regular
ou irregular de crises de cefaleias (ou dor) (gb) de duracdo
constante ou variavel. Embora usado ha muito tempo, o termo
adquiriu significado especial no contexto das cefaleias em salvas
episddicas, referindo-se a ocorréncia de periodos de salvas
(gqb) separados por periodos de remissao (qb) em vez de crises.
Uso semelhante foi adotado na hemicrania paroxistica e nas
crises de cefaleias unilaterais nevralgiformes de curta duragao.

Escotoma: Perda de parte (s) do campo visual de um ou ambos
os olhos. O escotoma pode ser absoluto (perda de visao) ou
relativo (visao reduzida ou escurecida).

Espectro de fortificacao: Alucinacao visual tipica de aura visual
da enxaqueca (arqueada, angulada e alargando gradualmente).

Estimulos puntiformes: estimulos aplicados a certos pontos da
pele. Ver também puntiformes.

Estrabismo: Alinhamento anormal de um ou ambos os olhos
(vesgo).
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Facial (dor): Dor abaixo da linha orbitomeatal, anterior ao
rochedo e acima do pescocgo.

Fenémeno entépico realcado: Perturbagdes visuais
provenientes da propria estrutura do sistema visual, incluindo
excessivas imagens flutuantes em ambos os olhos, excessivos
fenémenos entépicos de campo azul (incontaveis pequenos
pontos cinzentos/brancos/pretos ou anéis disparados contra
o campo visual de ambos os olhos quando se olha para
superficies homogéneas luminosas tais como o azul do
céu), autoiluminacdo do olho (ondas coloridas ou nuvens
percecionadas quando se fecham os olhos no escuro) e
fotopsias espontineas (“Relampago” de luz brihante).

Fisgada de dor: Dor slbita durando um minuto ou menos
(geralmente um segundo ou menos).

Focal (sintoma neurolégico): Sintomas de perturbacdo focal
do encéfalo (geralmente cerebral) tal como ocorre na aura da
enxaqueca (gb).

Fonofobia: Hipersensitibilidade ao som, geralmente causando
evitamento/fuga.

Fortificacao (espetro de): Perturbacao visual angulada, arcuata e
gradualmente alargada tipica da aura visual da enxaqueca, que
pode ser colorida ou a preto e branco.

Fotofobia: Hipersensitibilidade a luz, causando evitamento/fuga.

Frequéncia das crises: A frequéncia com que ocorrem as
crises de cefaleias (ou dores) durante um periodo de tempo
(geralmente um més). O alivio com sucesso de uma crise de
enxaqueca com a medicacdo pode ser seguido por recidiva
dentro de 48 horas. As Recomendagoes da IHS para os Ensaios
Clinicos Controlados de Farmacos para a Enxaqueca, na 32
edicao, aconselham como solugio pratica, especialmente na
diferenciagao de crises registadas em diarios no més prévio,
contar como crises distintas sé as que estao separadas por, pelo
menos 48 horas livres de cefaleia.

Heteroforia: Estrabismo latente (vesgo).

Heterotropia: Estrabismo patente (vesgo).

Hiperalgesia: Percecao exagerada em resposta a um estimulo
esperado como sendo doloroso.

Hipersensibilidade (a dor): Sensacao de desconforto ou dor
causada por uma pressao que normalmente nao é suficiente
para causar tais sensacoes.

Hipoalgesia: Diminuicao da percegao em resposta a um estimulo
esperado com sendo doloroso.

Intensidade da dor: Grau de dor (gb) (geralmente expresso
em termos da sua consequéncia funcional e avaliada segundo
uma escala numérica (0-3) equivalente a nao, leve, moderada
ou severa ou a scala visual analégica (geralmente de 10
centimetros).Pode também ser graduada segundo uma escala
verbal expressa em termos da sua repercussao funcional : 0.
sem dor; |. dor ligeira, nao interfere com as atividades diarias;
2.dor moderada, a dor inibe mas, nao impede as atividades da
vida diaria; 3. dor grave, impede todas as atividades. Também
pode ser expressa através de uma escala analdgica visual.

Lancinante: Dor breve, tipo choque elétrico ao longo de uma
raiz ou nervo.

Musculos pericranianos: Musculos occipitais e do pescoco,
musculos da mastigagao, musculos faciais, musculos da expressao
facial e da fonagdo e musculos do ouvido interno (tensor do
timpano, estapedio). Ver também Pericranianos (musculos).

Neuralgia: Dor (gb) na distribuicao do nervo ou nervos, presume-

se ser devida a disfungdo ou agressao dessas estruturas
neuronais. O uso comum tem implicado uma qualidade
paroxistica ou lancinante (qb) mas, o termo neuralgia nao deve
ser reservado para dores paroxisticas. (ver também nevralgia)
Neurite: Um tipo especial de neuropatia (gb); o termo é agora
reservado para processos inflamatérios afetando os nervos.
(ver também nevrite).
Neuroimagem: TC, RM, PET, SPECT ou

incluindomodalidades funcionais quando aplicaveis, geralmente,

cintigrafia,

do cérebro.

Neuropatia: Uma perturbacao da fungao ou alteragao patologica

num nervo ou nervos (num nervo: mononeuropatia; em varios
nervos: mononeuropatia multipla; quando difusa e bilateral:
polineuropatia).
O termo neuropatia nao inclui a neurapraxia, neurotemesis,
seccao de um nervo, perturbagdes de um nervo devido ao
impacto transitério tal como uma pancada, um estiramento ou
crise epilética (nesses casos, aplica-se o termo neurogénica).

Neuropatica (dor): Dor causada por uma lesao ou doenca do
sistema nervoso somatossensitivo.

Nevralgia: Dor na distribuicdo de um nervo ou nervos.

De uso comum, especialmente na Europa, geralmente implica
dor paroxistica e de qualidade lancinante, mas o termo nao
devera ser reservado s6 para dores paroxisticas.

Nevrite: Uma forma especial de neuropatia; o termo devera ser
reservado para os nervos afetados por processos inflamatérios.

Nova cefaleia: Qualquer tipo, subtipo ou subforma de cefaleia de
que o doente nao padecia anteriormente.

Ndo suficientemente validado: de validade duvidosa como
entidade de diagnéstico de acordo com a experiéncia dos
membros da comissao de classificacao e/ou de controvérsia na
literatura.

Nuca (regiao): face dorsal (posterior) do pescoco superior,
incluindo a regiao de insergao no cranio dos musculos do
pescoco

Palinopsia: Perturbagoes visuais na forma pdsimagens e/ou
imagens de arrastamento de objetos em movimento (devem
ser distinguidas das pds-imagens retinianas, que ocorrem, em
cor complementar, apds fixacado numa imagem de elevado
contraste).

Palpitante: sinénimo de pulsatil

Pericranianos (musculos): Musculos occipitais e do pescoco,
musculos da mastigacao, mdusculos faciais, musculos da
expressao facial e da fonacao e musculos do ouvido interno
(tensor do timpano, estapedio). (Ver também: musculos
pericranianos).

Periodo refratario: O tempo que se segue a resolucao de uma
crise de dor (gb) durante o qual uma nova crise nao pode ser
provocada. (ver também refratario).

Periodo de remissao de salvas: o tempo durante o qual as
crises deixam de ocorrer espontaneamente e ndo podem ser
induzidas pelo alcool ou nitroglicerina. Para ser considerado
como remissao, o periodo livre de crises devera exceder um
més. (ver também cefaleia em salvas)

Persistente: Este termo, usado no contexto de algumas cefaleias
secundarias, descreve a cefaleia, como inicialmente aguda e
causada por outra perturbacdo e, que falha a remissao dentro
de um tempo especifico (geralmente trés meses) apds essa
perturbacao ser resolvida. Em muitos dos tais casos, a cefaleia
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¢é reconhecida como um subtipo ou subforma distinta, com
evidéncia de causalidade dependente do preenchimento prévio
dos critérios para o diagndstico da cefaleia de tipo agudo, e a
persisténcia da mesma cefaleia.

Posdromo: Uma fase sintomatica, durando mais de 48 horas, apés
a resolugao da dor nas crises de enxaqueca com ou sem aura.
Entre os sintomas posdrémicos comuns estao a sensacao de
cansaco ou fadiga, dificuldade de concentracao e rigidez no
pescoco.

Pressao/aperto: Dor de uma qualidade constante muitas vezes
comparada com uma banda de ferro a volta da cabega.

Privacao (withdrawal): Interrupgio no uso ou exposicdo a uma
medicacao ou outra substancia que tenha durado semanas
ou meses. O termo englobe ma nao esta limitado a privagao
terapéutica (cessacao) de medicacdo em contexto de cefaleias
por uso excessivo de medicagao.

Prédromo: Uma fase siintomatica, durando mais de 48 horas,
ocorrendo antes do inicio da dor na enxaqueca sem aura
ou antes da aura na enxaqueca com aura. Entre os sintomas
prodrémicos comuns estao a fadiga, o humor exaltado ou
deprimido, apetite invulgar e exagerado para certos alimentos.

Pulsatil (throbbing/pulsating): Caraterizada por intensificacdes
ritmicas com os batimentos cardiacos.

Punhalada (dor): Dor subita (gb) durando um minuto ou menos
(geralmente um segundo ou menos).

Puntiforme (estimulo): Estimulo aplicado a certos pontos da
pele. Ver também: Estimulo puntiforme.

Referida (dor): Dor sentida numa area diferente daquela onde
tem origem.

Refragao (erro): Miopia, hipermetropia ou astigmatismo.

Refratario (periodo): O tempo que se segue a resolugao de uma
crise de dor (gb) durante o qual uma nova crise nao pode ser
provocada. (ver também periodo refratario).

Relacao temporal estreita/proxima: Este termo é usado
para descrever a relacdo entre uma perturbacdo organica e a
cefaleia. Relagdes temporais especificas podem ser conhecidas
para perturbacdes de inicio agudo, onde a relagio de
causalidade é possivel, mas nao foi suficientemente estudada.
Para perturbacées crénicas a relagdo temporal assim como a
causalidade é frequentemente muito dificil de estabelecer.

Resolugao: Remissao complete de todos os sintomas e outra
evidéncia clinica de doenca ou de um processo de doenca (tal
como uma crise de cefaleias (gb).

Secundaria (cefaleia)/(perturbacao): Cefaleia ou perturbacao
de cefaleia causada por outra perturbacdo subjacente.
Na ICHD-3, as cefaleias secundarias sio atribuidas a uma
perturbacao causal. As cefaleias secundarias sdo distinguidas
das cefaleias primarias (qb). Uma cefaleia secundaria pode
ter as carateristicas de uma cefaleia primaria, mas, também
preenche os critérios de causalidade para outra perturbacao.

Sintomas acompanhantes: Sintomas que tipicamente
acompanham, em vez de preceder ou seguir-se a cefaleia. Na
enxaqueca, por exemplo, os mais frequentes sdo: nauseas,
vémitos, fotofobia, fonofobia; osmofobia, diarreia e outros
sintomas ocorrem mais raramente.

Sintomas de alarme: Termo usado previamente, quer para
sintomas premonitdrios, quer para aura e por isso ambiguo.
Nao devera ser usado.

Sintomas focais: Sintomas de perturbacao cerebral focal

(geralmente cerebral),tais como, as que ocorrem na enxaqueca
com aura.

Sintomas premonitérios: Esta expressao tem sido usada com
diferentes significados, frequentemente como sinénimo de
prodromo (gb) mas também, menos especificamente e algo
ambiguamente, para uma série de sintomas que se acredita
precederem (mas possivelmente sao a fase inicial) da crise de
enxaqueca. Este termo é melhor ser evitado.

Substancia: Qualquer um dos seguintes: Produto quimico
organico ou inorganico, alimento ou aditivo, bebida alcodlica,
gas ou vapor, droga ou medicamento, substancia vegetal, animal
ou outra substancia dada com intencdo medicinal, embora nao
licenciada como produto medicinal.

Teicopsia: Sinénimo de espectro de fortificagdo. (Dicionario: -
Sensagao visual de uma centelha em forma de ziguezague).
Termos previamente utilizados: Um termo de diagnéstico
anteriormente utilizado com um significado idéntico ou
similar ao termo classico ou contido nele. Os termos usados
previamente s3o frequentemente ambiguos efou foram

utilizados de forma diferente em diferentes paises.

Unilateral: No lado direito ou no lado esquerdo nao cruzando
a linha média. Cefaleia unilateral nao envolve necessariamente
todo o lado direito ou esquerdo da cabeca, mas, pode ser
frontal, temporal ou occipital, apenas. Quando usado para
perturbagdes sensitivas ou motoras da aura da enxaqueca inclui
uma hemidistribuigdo completa ou parcial.

Vasospasmo: Constricao de artéria ou arteriolas a um tal grau que
a perfusao tecidular fica reduzida.

Ziguezague (linha): Sinénimo de espectro de fortificacao (gqb).
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